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Introducao

A policondrite recidivante é uma doenca autoimune rara,>?
com uma proporcao feminino:masculino de 2:4.> O inicio dos
sintomas se da entre os 20 e 60 anos (com pico de incidéncia
em torno de 40),* é caracterizado por condrite auricular e nasal
bilateral, envolvimento vestibular e sintomas sistémicos vari-
ados decorrentes da inflamagdo progressiva e recorrente do
tecido cartilaginoso e das estruturas ricas em proteoglicanos
em varios locais do corpo.’? Descreve-se o caso de um paci-
ente com policondrite recidivante com diversas manifestacoes
neurolégicas.

Relato de caso

Homem de 69 anos com diabetes, hipotiroidismo e dislipi-
demia apresentava edema e dor em ambos os lébulos da

* Autor para correspondéncia.
E-mail: frankgerminiani@hotmail.com (F.M. Germiniani).
http://dx.doi.org/10.1016/j.rbr.2015.09.005

orelha e artrite das articulacdes metacarpofaldngicas e tor-
nozelos havia dois meses, bem como dor generalizada. Vinte
dias antes de ser admitido em nosso hospital comegara a
apresentar ataxia, paraparesia, zumbido, vertigem e confusado
mental. Tinha sido atendido previamente em outro hospi-
tal, por volta do momento do inicio da confusdo mental,
onde foi tratado para encefalite herpética apés uma puncao
lombar ter revelado leucécitos elevados, com predominio de
linfécitos. Embora no inicio tenha apresentado melhora na
confusao mental, sua paraparesia permaneceu inalterada. Ao
exame fisico, tinha nistagmo ao olhar para baixo, rigidez
de membros superiores, paraparesia, arreflexia, hipoestesia
tatil, movimentos dismétricos, tremor grosseiro postural e de
acdo, bradicinesia e ataxia do tronco. Apresentava também
edema e eritema purpurico de ambos os lébulos das orelhas
e artrite das articulagdes metacarpofalangicas do segundo e
terceiro digitos da méo direita (fig. 1). A RM de crédnio e da
coluna cervical revelou um leve espessamento da dura-mater
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Figura 1 - Achados clinicos reumatolégicos (imagens superiores): A) edema das articulagées metacarpofalangicas;

B) condrite da anti-hélice da orelha. Achados da ressondncia magnética do encéfalo (imagens inferiores): C) Difusao axial
com espessamento da dura-mater de ambos os lobos frontais; D) RM, corte sagital, sequéncia ponderada em T1 com fat sat
que mostra sinal meningeo aumentado adjacente ao cerebelo; E) Sequéncia FSE ponderada em T2 que mostra uma leve

atrofia cerebelar.

(fig. 1). Uma nova pungao lombar confirmou a presenca de
leucécitos elevados e os exames laboratoriais revelaram ati-
vidade inflamatéria aumentada e anemia por deficiéncia de
ferro (tabela 1). Estabeleceu-se o diagnéstico de policondrite
recidivante com base na associa¢do de condrite, artrite e ata-
xia vestibular com sintomas neurolégicos significativos. Apds
um curso de 1mg/kg/dia de prednisona, houve significativa
melhora na condrite, artrite, ataxia e paraparesia, mas o
tremor manteve-se inalterado. Em uma consulta de acom-
panhamento apdés um ano, o paciente tinha desenvolvido
complicacdes decorrentes do uso crénico de corticoesteroides,
como osteopenia, hipertensdo, sindrome de Cushing, agra-
vamento da sindrome de apneia obstrutiva do sono e um
episédio de herpes zoster cutdneo bilateral em tronco. Essas
complicacdes exigiram uma alteracdo na terapia imunossu-
pressora, substituindo a prednisona por metrotrexato. Apesar
disso, o paciente ndo teve novos sintomas neurolégicos e per-
maneceu com ataxia moderada.

Discussao

A policondrite recidivante é uma doenca autoimune multis-
sistémica rara que afeta o tecido cartilaginoso, especialmente

as cartilagens hialinas em vérios locais, na maior parte
das vezes compromete a anti-hélice de ambas orelhas, com
preservacdo do l6bulo.”® Também pode ocorrer poliartrite
soronegativa e o envolvimento sistémico de outros érgaos
(incluindo inflamacé&o ocular, prejuizo audiovestibular, vascu-
lite, envolvimento da pele, insuficiéncia valvular e sintomas
neurolégicos) decorrente do comprometimento de tecidos
ricos em proteoglicanos.®’ Cerca de 30% dos casos estéo asso-
ciados a outras doencas autoimunes, a vasculites sistémicas e
a sindrome mielodisplasica.>® O diagnéstico é feito por acha-
dos clinicos; ocasionalmente o exame patoldgico revela com-
prometimento inflamatério do tecido cartilaginoso afetado.”’”
Atualmente, o diagnéstico é feito com base na demonstracdo
de condrite em dois de trés locais (auricular, nasal, larin-
gotraqueal); ou em um desses locais e duas caracteristicas
adicionais, incluindo inflamacao ocular, dano audiovestibular
ou artrite inflamatéria soronegativa."® Ndo ha achados labo-
ratoriais especificos. Os sintomas neurolégicos®’ ocorrem em
uma minoria dos casos (3%) e podem variar de comprometi-
mento de nervos cranianos a uma manifestacao mais evidente
com comprometimento cerebelar, convulsoes ou outros acha-
dos focais sugestivos de comprometimento cortical. Esses sdo
de natureza vasculitica. Também podem ocorrer meningite
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Tabela 1 - Exames complementares

Exames Resultados

Radiografia bilateral de mdos e joelhos Normal

Angiotomografia de térax, abdome e pelve Normal

Endoscopia gastrointestinal superior Normal

Colonoscopia Pequeno polipo

Ecocardiograma Normal

Eletroforese de proteinas (sangue) Normal

Calcio e fésforo inorgdnico Normal

Eletroneuromiografia Normal

Anti-HIV, sifilis, hepatite B e C Negativo

Fator reumatoide, fator antinuclear, fator Negativo
anticentrémero

Velocidade de hemossedimentagdo 53

Ferro sérico 16,3 (intervalo
normal: 59 a 158)
252,8 (intervalo
normal: 250 a
450)

6,4% (intervalo
normal: 20 a 50)

Capacidade total de ligagdo do ferro

Saturagdo da transferrina

Ferritina 327,54 ng/L
(intervalo
normal: 4,63 a
204)
Reticuldcitos 11,8
Hemoglobina 11,8
VG 32,1
VCM 72
C3eC4 normal
ANCA negativo
Liquido cerebrospinal
Eritrécitos 0,3
Leucdcitos 71 (97% de
linfécitos, 3% de
mondcitos)
Glicose 68
Proteina 69,7
GRAM negativo
BAAR negativo
HTLV1le?2 negativo

asséptica com espessamento das meninges, meningoencefa-
lite linfocitaria, romboencefalite e aneurismas cerebrais.’10-12
No caso descrito, o diagnéstico foi feito exclusivamente por
achados clinicos, ja que ao exame fisico havia evidéncias de
condrite em ambas orelhas, policondrite soronegativa e com-
prometimento neurolégico com meningite asséptica. Cerca de
25% dos pacientes morrem em até cinco anos apds o diagnos-
tico; o envolvimento laringotraqueal e as complicac¢des cardi-
ovasculares sdo as principais causas de morte."* Fatores que
tém um impacto negativo na sobrevida no momento do diag-
néstico incluem a idade avangada, a anemia e o estreitamento

laringotraqueal.’? Fdrmacos anti-inflamatérios ndo esteroi-
des orais podem ser usados para tratar pacientes com artralgia
e artrite leve. A terapia imunossupressora padrdo comeca
com altas doses de corticoesteroides (prednisona 1 mg/kg/dia),
que posteriormente sdo gradualmente reduzidas em pacien-
tes com comprometimento moderado a grave. O metotrexato
pode ser usado como um medicamento de segunda linha para
evitar os efeitos colaterais do tratamento crénico com cortico-
esteroides. Outras opg¢oes sdo a azatioprina, a ciclofosfamida,
a ciclosporina, o micofenolato de mofetila e os antagonistas
do TNF>!
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