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RESUMO

A policondrite recidivante ¢ uma doenga rara caracterizada por
episodios recorrentes de inflamagdo das cartilagens articular, auric-
ular, nasal e laringotraqueal de intensidade varidvel. O diagnoéstico
diferencial inclui as doengas difusas do tecido conjuntivo, as vascu-
lites ¢ as sindromes febris periddicas na infincia. Relatamos o caso
de um adolescente de 11 anos com artrite de joelhos, conjuntivite
aguda, acometimento de orelha, nariz ¢ vias aéreas superiores cuja
doenga foi controlada com o uso de corticosterdides e imunos-
supressores. Os achados clinicos e laboratoriais sio discutidos e
comparados com os dados da literatura.

Palavras-chave: policondrite recidivante, artrite, inflamagao,
cartilagem, nariz, condrite auricular.

INTRODUGAO

A policondrite recidivante (PR) ¢ uma doenga multis-
sistémica potencialmente grave, de origem auto-imune,
caracterizada por inflamagdo e destrui¢io das cartilagens
auricular, nasal, laringotraqueal e articular. Eventualmente,
podem ser acometidos outros tecidos ricos em proteoglica-
nos, como olhos, vasos sangiiineos, cora¢io ¢ rins.

E uma doenca rara, incomum na infincia ¢ na adolescén-
cia, sendo sua incidéncia anual em Rochester, Minnesota,
estimada em 3,5 casos por milhio de habitantes, com pico
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entre a quarta e quinta décadas de vida. Sua apresentagio na
infincia ou na adolescéncia ¢ incomum?. Alguns achados
clinicos como condrites auricular e nasal s3o altamente su-
gestivos de PR; o diagnostico diferencial ¢ restrito e inclui
as doengas difusas do tecido conjuntivo, as vasculites, como
a granulomatose de Wegener e a poliarterite nodosa, as
doengas auto-inflamatérias (sindromes febris periddicas), as
doengas granulomatosas, como a sarcoidose e a tuberculose
¢ algumas doengas infecciosas com manifestagoes cutaneas
(sffilis ¢ hansenfase).
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A seguir, relatamos ¢ discutimos o caso de um adoles-
cente de 11 anos com quadro clinico compativel com o da
PR, internado na enfermaria de Pediatria do Hospital Sdo
Paulo/Unifesp.

RELATO DE CASO

Menino de 11 anos, etnia negra, previamente higido,
apresentou hiperemia no olho esquerdo ha seis meses.
Procurou oftalmologista que diagnosticou conjuntivite
e prescreveu medicagdo topica sem melhora. Evoluiu
com febre de 38,5° C, perda de peso (8 kg) ¢ aumento
de volume e dor no joelho esquerdo. Foi internado em
um hospital de atendimento secunddrio na Cidade de Sao
Paulo. Exames laboratoriais na admissio: Hemoglobina
(HDb) 10,9 g/dl, 6.900 glébulos brancos/mm? (diferencial
normal), 436.000 plaquetas/mm? ¢ velocidade de hemos-
sedimenta¢io (VHS) de 117 mm na primeira hora. Foi
feita uma hipotese diagnoéstica de artrite séptica no joelho
esquerdo, sendo realizada limpeza cirtrgica com biépsia
de sindvia e prescritos antibioticos de amplo espectro. A
bidépsia mostrou infiltrado inflamatério misto, proliferagao
vascular ¢ depésitos de fibrina. Nesse periodo, apresentou
artrite aditiva em joelho direito, tornozelos e articulagao
interfalangeana proximal do quinto quirodictilo da mao
esquerda (Figura 1). Concomitantemente, apresentou
dor, edema e hiperemia em pavilhdo auricular direito, sem
acometimento do lébulo da orelha (Figura 2). Devido a
persisténcia do quadro clinico apds dois meses de inter-
nagdo sem esclarecimento de diagnéstico, o paciente foi
encaminhado para o Hospital Sao Paulo.

Figura 1 - Artrite deformante em joelhos.
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Figura 2 - Condrite em orelha direita.

Ao exame de admissdo, além da artrite, foram observados
queda do estado geral, febre alta (39°C), achatamento do
nariz (Figura 3), dor a palpa¢io de articulagdo sacroiliaca
direita e entesite em calcAneos. Negava quadro infeccioso
pregresso ¢ atividade sexual antes do aparecimento das
manifestagoes articulares. Foram realizados outros exames:
anticorpo antinucleo, fator reumatéide, HLA-B27 ¢ anticor-
po contra citoplasma de neutréfilos negativos. Realizados
ecocardiograma, radiografia de térax e urina tipo I que foram
normais. PPD ndo reagente. Feita hipétese diagnodstica de
PR (poliartrite nao-erosiva soronegativa com condrites nasal
¢ auricular ¢ inflamagdo ocular), foram iniciados naproxeno
(15 mg/kg/dia), pulsoterapia com metilprednisolona (1 g
por via endovenosa, por trés dias), seguidos de prednisona
60 mg/dia e ciclosporina na dose de 3 mg/kg/dia com
aumento progressivo para 5 mg/kg/dia. Foi observada
significativa melhora do estado geral, da poliartrite e dos
processos inflamatérios auricular e nasal. Depois de 40 dias
de internagdo, o paciente recebeu alta ¢ foi encaminhado
para o ambulatério de reumatologia pediatrica.

Tendo em vista a persisténcia da artrite moderada em
ambos joelhos por seis meses ap6s a alta, foi optado pela
associagdo do metotrexato na dose de 25 mg/semana por
via oral. A biomicroscopia para pesquisa de uveite cronica
foi normal.

Apo6s um ano de evolugio da doenga e em uso de ciclos-
porina 200 mg/dia, metotrexato 25 mg,/sem ¢ prednisona
5 mg/dia, o paciente apresentou um quadro insidioso de
tosse ¢ estridor respiratério alto, com piora progressiva
da respiragdo, que resultou em intubag¢io endotraqueal e
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Figura 3 - Condrite nasal com deformidade tipo nariz em sela.

posterior transferéncia para unidade de terapia intensiva
pediatrica. Na ocasido, o paciente apresentou VHS de 100
mm na primeira hora. Foi instituida novamente pulsote-
rapia com metilprednisolona (1 g, EV, por trés dias). No
terceiro dia, foi realizada pulsoterapia com ciclofosfamida
500 mg/m?. Apresentou melhora progressiva dos parime-
tros ventilatérios e, 72 horas apés, foi extubado. Teve alta
depois de uma semana, sem sintomas respiratorios, sendo
mantidos o metotrexato e a ciclosporina. Nessa internagao,
foi realizada tomografia computadorizada de alta resolu¢io
da arvore traqueobrénquica que mostrou espessamento da
mucosa respiratoria no nivel da laringe.

No momento, o paciente continua em seguimento am-
bulatorial e desde a alta ndo apresentou novas recorréncias.
Mantém suas atividades didrias com limitagdo parcial as
atividades fisicas.

DISCUSSAO

A raridade da PR na faixa etaria pedidtrica despertou
nosso interesse para a descri¢io deste caso. Os comprometi-
mentos sistémico e da cartilagem das vias aéreas superiores
foram determinantes da gravidade do quadro clinico deste
paciente. No entanto, a institui¢ao precoce do tratamento
possibilitou a pronta recuperagio, mas ndo foi capaz de
impedir a recorréncia do processo inflamatério, caracteris-
tico dessa doenga®.

A ctiologia da PR ¢ desconhecida. Algumas evidéncias
sugerem patogénese auto-imune, tais como: presenga de
auto-anticorpos contra o colageno tipo I1, detec¢do de imu-
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nidade celular contra constituintes da cartilagem, associa¢io
com HLA-DR4 e com outras doengas auto-imunesH+9),
Animais imunizados com colageno tipo II apresentaram
doenga semelhante a PR do adulto com condrite auricular
¢ inflamagdo articular™”). A alteragdo inicial em cartilagens
afetadas pela PR ¢é a perda da basofilia normal que corres-
ponde a perda de proteoglicanos, seguida pela presenga
de processo inflamatério e diminui¢io do niimero de con-
drécitos nas areas de destrui¢ao da cartilagem e, por fim, a
cartilagem ¢ substituida por tecido de granulagio®?).

O diagnoéstico da PR é clinico e, desde 1976, os critérios
de McAdam sio utilizados na pratica didria"? (Quadro 1).
Os critérios preenchidos pelo nosso paciente foram condrites
auricular e nasal, poliartrite ndo erosiva soronegativa ¢ infla-
magao ocular. A presenga de condrite do trato respiratorio
superior foi observada durante a evolu¢io clinica.

De maneira geral, ndo existem diferengas significa-
tivas nas manifesta¢des clinicas da PR entre adultos e
criancas>>1D. O diagnédstico diferencial inclui as doengas
do tecido conjuntivo (como a artrite idiopdtica juvenil
[AIJ] ¢ o lapus eritematoso sistémico), as vasculites, as
doengas auto-inflamatérias (sindromes febris periddicas) e
as doengas granulomatosas. Algumas doengas infecciosas
com manifesta¢des cutdneas, como a sifilis ¢ a hanseniase,
também devem ser consideradas.

Quabpro 1
CRITERIOS DIAGNOSTICOS PARA POLICONDRITE RECIDIVANTE
(MCADAM ET AL.1?)

Condrite auricular bilateral

Poliartrite ndo-erosiva inflamatéria soronegativa
Condrite nasal

Inflamagdo ocular

Condrite do trato respiratdrio

Dano audiovestibular

Para o diagnéstico sdo necessarios trés ou mais critérios.

Embora o nosso paciente tenha apresentado artrite e
entesite, lembrando AlJ — artrite relacionada a entesite, a
radiografia de sacroiliacas mostrou-se normal, o HLA-B27
foi negativo ¢ ndo foi evidenciada uveite aguda. O envolvi-
mento do trato respiratorio alto ¢ o principal fator evolutivo
de mau progndstico™. Nosso paciente apresentou acome-
timento do trato respiratério alto (laringite com estridor
respiratério) tardio, um ano apés o diagnostico, ¢ estando
0 paciente em vigéncia de terapia imunossupressora. Esta
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temida manifestacdo indica a necessidade da monitorag¢io
da fun¢do pulmonar mesmo em pacientes assintomdticos. A
mortalidade secundaria as complicag¢des respiratérias ocorre
entre 10% ¢ 50% dos casos'V). Knipp et #l® revisaram os
dados de literatura de 13 pacientes pedidtricos com PR, dos
quais 61% apresentaram acometimento do trato respirato-
rio. Um reconhecimento precoce de queixas respiratorias
em um paciente portador de PR requer um tratamento
rapido e agressivo com drogas imunossupressoras.

A condrite é uma manifestagio precoce em criangas ¢
adultos com PR. Na série de Knipp ez #.*), a condrite nasal
foi a manifestagdo clinica mais encontrada (69%), seguida
pela condrite auricular (61%) e pelo envolvimento articular
(61%). Em trés grandes estudos envolvendo 337 adultos
com PR, a manifestag¢do clinica mais freqiiente foi condrite
auricular (89%), seguida por artrite (72%) e condrite nasal
(61%)@-101213) Inflamagdo laringotraqueal esteve presente
em 55% dos casos.

As principais manifestagoes oculares sdo episclerite ou
esclerite, conjuntivite, ceratite ou uveite presentes em até
60% dos casos®!*. Em nosso paciente, o diagnéstico de
conjuntivite foi a primeira manifestagdo clinica seguido pe-
los acometimentos articular, nasal ¢ auricular. Knipp ¢/ 2/
observaram que 7 /13 pacientes apresentaram conjuntivite
¢/ou perfuracio de cérnea. Portanto, deve ser realizada
avalia¢do oftalmolégica em todos os casos?.

Outras manifestagdes menos freqiientes ja foram descri-
tas na literatura e incluem diminui¢ao da audi¢io, disfun¢io
vestibular, valvulopatias mitral e aértica, vasculite, sindro-
me miclodisplisica ¢ perda da fun¢io renal®%1213 A¢é a
presente data, nenhuma dessas manifesta¢oes foi observada
no nosso paciente.

A realizagio de bidpsia de cartilagem para a confirma-
¢do diagnodstica ndo ¢ obrigatéria, uma vez que o quadro
clinico, na maioria dos casos, é altamente sugestivo da
doenga. Em alguns casos podem ser observadas compli-
cagdes decorrentes desse procedimento, como dificuldade
de cicatrizacdo ¢ até mesmo infeccao secunddria. Reina
et al.*®) descreveram uma infec¢ao por Pseudomonas neru-
HJinosa apOs bidpsia auricular.
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O reduzido nimero de pacientes com PR e a diversi-
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indicada em casos graves com acometimentos pulmonar,
cardiaco, renal ¢/ou oftalmolégico™ %14,

Recentemente, alguns pacientes adultos com recidivas fre-
quientes e refratirios a terapia convencional com corticosteroides
¢ imunossupressores foram tratados com agentes bioldgicos
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penso o corticosterdide em um més. Embora ndo tenhamos
acesso a esse medicamento na rede publica em nosso meio, o
anakinra constitui-se numa alternativa terapéutica em casos
refratarios ao tratamento com imunossupressores.

Em conclusio, destacamos a importancia do diagnéstico
precoce da PR, uma vez que o quadro clinico ¢ tipico ¢
identificivel na maioria dos casos na fase inicial da doenga.
O tratamento deve ser agressivo, especialmente nos pacien-
tes com manifestagoes respiratérias. Devemos estar atentos
as possiveis recidivas que poderdo ocorrer tardiamente.
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