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RELATO DE CASO
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RESUMO

JUSTIFICATIVA E OBJETIVOS: Trata-se de um relato de caso
de doenga reumdtica rara, com manifestacdes graves com énfa-
se na drea de Otorrinolaringologia. O objetivo deste estudo foi
alertar os clinicos e otorrinolaringologistas sobre a sua evolucio,
seguimento e complicagoes.

RELATO DO CASO: Paciente do sexo feminino, 35 anos, de-
senvolveu policondrite recidivante na adolescéncia, com mani-
festagdes laringeas que culminaram em traqueostomia definitiva.
CONCLUSAO: Hi a necessidade de estar atento para complica-
coes fatais e apresentacoes nio convencionais desta doenca.
Descritores: Estenose subgldtica, Manifestagoes otorrinolaringo-
légicas, Policondrite recidivante, Traqueostomia.

SUMMARY

BACKGROUND AND OBJECTIVES: This is one case report of
a rare rheumatic disease with severe manifestations with emphasis in
Otorhinolaryngology. Aims to alert clinicians and otolaryngologists
about the evolution of the disease, follow up and complications.
CASE REPORT: Female patient, 35 years, developed relapsing
polychondritis in adolescents with laryngeal manifestations that
led to permanent tracheotomy.
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CONCLUSION: There needs to be aware of fatal complications
and unconventional presentations of this disease.
Keywords: Subglottic stenosis, Otorhinolaryngologic manifes-
tations, Relapsing polychondritis, Tracheostomy.

INTRODUCAO

A policondrite recidivante (PR) caracteriza-se por inflamagao re-
corrente dos tecidos cartilaginosos com consequente destrui¢io
tissular cartilaginosa'. Trata-se de doenga rara, de etiologia ainda
desconhecida, predominantemente na raga branca, sem predile-
¢a0 por sexo e que ocorre em surtos, daf o termo recidivante’. A
fisiopatogenia da PR envolve diversos mecanismos imunolégicos
ainda nio totalmente esclarecidos'.

Acredita-se que por ser avascular, o tecido cartilaginoso nio tem
seus autoantigenos da matriz reconhecidos pelo sistema imuno-
16gico. Quando hd uma lesao qualquer ao tecido cartilaginoso,
haveria a exposi¢io de alguns autoantigenos da matriz, desenca-
deando uma resposta autoimune'.

Observa-se que hd manifestagio de cardter humoral e celular.
Com a liberagao de citocinas, hd o envolvimento de leucécitos
ao tecido em questdo, que na policondrite seria na regido pericar-
tilaginosa. Com esse quadro inflamatério, surgiria um infiltrado
neutrofilico e mononuclear, levando a liberacao de enzimas lesi-
vas e degeneracdo progressiva da cartilagem®'*-.

A associagdo com outras doengas autoimunes € frequente, sendo
na ordem de 30%, como doengas difusas do tecido conjuntivo
(lapus eritematoso sistémico, artrite reumatoide), vasculites pri-
mdrias, sindrome mielodispldsica, doengas inflamatérias intesti-
nais e cirrose biliar primdria, sendo o progndstico muitas vezes
associado 4 doenca relacionada®'4,

Todos os tipos de cartilagem podem ser envolvidos como a car-
tilagem eldstica do nariz e ouvido, a cartilagem hialina da 4rvore
traqueobronquica e das articulagoes periféricas e a fibrocartila-
gem do esqueleto axial. Alteragées inflamatérias também podem
afetar o ouvido interno, os olhos, coracdo, vasos sanguineos, a
pele e o rim.

A condrite auricular configura o quadro clinico cldssico, sendo
presente em 85% dos casos e em 40% deles como manifestacio
inicial. O lobo auricular é normalmente poupado. Complicacoes
possiveis sao as deformidades e as disacusias®".

A disacusia estd presente em até 30% dos casos, podendo ser con-
dutiva ou neurossensorial. As condutivas podem ser explicadas
pelo acometimento do meato actstico externo, da tuba auditiva le-
vando a otites médias e ao consequente acometimento cdcleo-ves-
tibular. A presenga de vasculite da artéria auditiva interna, é causa
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de disacusia sensorioneural por infarto ou isquemia coclear®®!>1.

Outra manifestacdio comum ¢é a condrite nasal, que ocorre em
até metade dos pacientes, podendo em longo prazo desenvolver
o “nariz em sela” !¢,

A manifestacio de condrite laringo-traqueo-bronquica ¢ de fun-
damental importincia pela sua morbimortalidade. Na fase ini-
cial da doenca estima-se que por volta de 10% dos pacientes te-
nham acometimento laringo-traqueo-brénquico, indicando pior
progndstico®'S.

Os sintomas respiratdrios incluem tosse seca, disfonia, sibilancia
estridor e dispneia. A obstrugio bronquica predispée a atelecta-
sias e pneumonias bacterianas de repeticio. A perda da estrutura
cartilaginosa pode levar a um colapso da via aérea, causando insu-
ficiéncia respiratéria aguda, que pode resultar em traqueostomia
de emergéncia, e até mesmo 6bito®” 16,

Manifestagoes gerais podem estar presentes como artrite, 70%
dos casos, ¢ a febre, 20% deles. A artrite normalmente é assimé-
trica, nio erosiva, oligo ou poliarticular que pode comprometer
diversas articulagoes, sendo recorrente e autolimitada®®®.

O tecido ocular também pode ser acometido, na forma de episcleri-
te, esclerite, conjuntivite, ceratite entre outras. Tais situagoes podem
chegar a metade dos casos®*'¢. Les6es vasculiticas como purpura e
eritema nodoso podem ocorrer em até um tergo dos casos™! .
Outra situagio com grande morbimortalidade é o acometimento
cardiovascular, através de lesoes valvares e, mais raramente, pericar-
dite e vasculite coronariana. O acometimento de médios e grandes
vasos pode estar presente em 5% a 10% dos casos'%.

O acometimento renal na PR varia de glomerulonefrite pauci-
-imune mesangial leve e proliferacio celular®®'.

Os achados laboratoriais sao inespecificos. Leucocitose, trombo-
citose, anemia de doenca crdnica, velocidade de hemossedimen-
tagdo e proteina C-reativa elevadas podem ser encontradas. O
fator reumatoide (fR) e o fator antintcleo (FAN) sio geralmente
negativos e se positivos, sio encontrados em baixos titulos®'.

O diagnéstico clinico baseia-se em critérios, que requerem a pre-
senca de condrite em pelo menos dois locais (nasal, auricular ou
traqueo-laringea) ou uma condrite e duas outras manifestagoes
sistémicas que incluem inflamacao ocular, inflamacio auditiva e
vestibular ou artrite soronegativa®>'**. Nao hd marcadores especi-
ficos de diagnéstico ou de atividade da doenga®!!141%20,

O exame anatomopatoldgico tem fundamental importincia em
casos duvidosos e a auséncia de condrite auricular confunde o
quadro clinico®'¢2!,

RELATO DO CASO

Paciente do sexo feminino, 35 anos, com histéria de nédulos
avermelhados e doloridos pelo corpo e edema em articulacoes
interfalangeanas proximais das mios de resolugio espontinea e
piora com uso de corticosteroides, desde a adolescéncia. Apre-
sentava ainda episédios de febre, sem quadro infeccioso associa-
do. Aos 25 anos iniciou dispneia leve aos pequenos esforgos. Nao
apresentava antecedentes relevantes pessoais ou familiares e his-
téria de tabagismo prévio de 2 anos/mago durante a adolescéncia.
Procurou auxilio médico especializado e na investigagao inicial a
laringoscopia evidenciou estenose subglética intensa, sem causa

definida.
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Apresentava FAN positivo (1/180 do tipo pontilhado grosso), FR
negativo, P-ANCA e C-ANCA nio reagentes, proteina C-reativa
(1,13 mg/dL) e valor de hemossedimentacio elevados (41 mm/H).
Pelo quadro progressivo de dispneia aos 28 anos, foi entdo sub-
metida a intervengio cirtrgica para tentativa de corregio da este-
nose. Foram trés tentativas de remocio da estenose e colocacio de
molde laringotraqueal para que ocorresse cicatrizagao satisfatéria.
Em todas as tentativas ocorreram recidivas precoce da estenose
depois de retirada do molde laringotraqueal. Na tltima tentativa,
em 2008, a estenose se refez em menos de uma semana. Nes-
ta ocasiao o molde previamente descrito foi usado por 3 meses.
O exame de laringoscopia evidenciou auséncia de luz na regido
laringotraqueal, sendo entéo obrigatéria a realizagio de traqueos-
tomia para manuten¢io da via aérea da paciente.

Evoluiu em 2 anos, aos 30 anos, com episédios de dor e edema
em ponta nasal e pavilhoes auriculares, facilitando assim o diag-
néstico da policondrite recidivante.

A bidpsia de material (retirado nos procedimentos prévios), iden-
tificado como mucosa traqueal obteve laudo de processo infla-
matério cronico, rico em plasmdcitos e focalmente com granu-
l6citos com extensa fibrose e sinais de destruicio da cartilagem
hialina traqueal. O quadro histolégico é considerado sugestivo de
policondrite cronica recidivante (Figuras 1 e 2).

A paciente foi enviada ao presente servigo (com 35 anos), e na ava-
liagio o exame de nasolaringofibroscopia observou mucosa pélida
em fossas nasais, hipertrofia moderada dos cornetos inferiores,
rinofaringe e orofaringe sem alteracbes. Na laringe observou-se
hiperconstricio de bandas ventriculares e muros ariepigldticos,
hiperemia e edema supraglético e dificuldade de visualizagio de
outras estruturas.

A ressonancia nuclear magnética evidenciou intensa captagio em
regido de cartilagens laringotraqueais e estreitamento da luz dessa
regido (Figuras 3 e 4).

Atualmente a paciente encontra-se traqueostomizada, em segui-
mento com medicagdes imunossupressoras (corticosteroides e
azatioprina) e sem sinais de atividade da doenga.

Figura 1 — Exame histopatoldgico de regido laringotraqueal evidencian-
do tecido pericartilaginoso com processo inflamatério linfoplasmocitd-
rio exuberante.

(aumento de 100x)

Rev Bras Clin Med. Sao Paulo, 2011 nov-dez;9(6):451-4



Policondrite recidivante e dispneia. Relato de caso

e, e
Figura 2 — Ampliagio do exame histopatolégico de regido laringotraque-
al evidenciando células inflamatérias plasmocitdrias.

(aumento de 400x)

Figura 3 — Ressonancia nuclear magnética, em corte axial, evidenciando
intensa estenose laringotraqueal.

Figura 4 — Ressonéncia nuclear magnética, em corte sagital, evidencian-
do intensa estenose laringotraqueal.
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DISCUSSAO

As estenoses das vias aéreas podem ser divididas entre causas con-
génitas e adquiridas, podendo ser focais ou difusas, dependendo
do acometimento de tal érgao. Hd ainda causas associadas e cau-
sas idiopdticas' 4. A manifestagio clinica mais evidente decorre
do estridor e da dispneia®.

Das causas difusas temos: sarcoidose, tuberculose, histiocitose,
granulomatose de Wegener, policondrite recidivante, amiloido-
se, colite ulcerativa associada com traqueobronquite'*!. Trauma
cervical, cAnula de traqueostomia, intubagio orotraqueal prolon-
gada sdo algumas das causas focais'>'.

Para a otorrinolaringologia a relevancia da doenga envolve as ma-
nifestagdes nas cartilagens auriculares, nasais, traqueobroénquica e
ainda no aparelho auditivo, com manifestagdes auditivas e vesti-
bulares, como causa provdvel uma disfuncao vascular e/ou otite
média grave secunddria & condrite da tuba auditiva>*°.

A regido laringotraqueal é uma estrutura de extrema importincia
na manutencio da via aérea e processos nesse local causam pro-
fundas repercussoes clinicas. Um processo inflamatério reuma-
toldégico pode ser causa de intensa estenose traqueal, assim como
trauma'>'4,

H4 a descri¢ao de auto-reatividades contra a matrilina-1, que ¢
uma proteina da cartilagem presente apenas nas cartilagens nasal,
auricular, costocondral e laringo-traqueo-bronquica, da medula
dssea, rim e vasos sanguineos®.

O envolvimento da cartilagem traqueobronquica ¢ o de maior
importancia, junto com as manifestagoes cardiocirculatdrias'®!>16
e pode ocorrer em até 50% dos casos, ao longo de toda a doenga,
tendo diversas manifestacdes como rouquidio, dispneia, edema
seguido de estenose e quadros respiratérios infecciosos*!”.

O exame anatomopatolégico pode auxiliar no diagnéstico de ca-
sos com manifestagoes atipicas, porém o laudo definitivo somen-
te deve ser feito em conjunto com dados clinicos e laboratoriais.
Depésitos de inimeros complexos e de complemento na cartila-
gem seriam comprobatérios.

A PR tem evolugao imprevisivel, tendo uma taxa de sobrevivén-
cia em 10 anos de aproximadamente de 55%, sendo infecgoes,
vasculites sistémicas e obstrugao de vias respiratdrias as principais
causas relacionadas ao 6bito'*'>'¢.
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