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RESUMO

Policondrite recidivante (PR) é uma doenca extremamente rara de etiologia desconhecida, sem predile¢do por sexo ou
grupo racial, com um pico de incidéncia entre 40 e 50 anos. O diagndstico da PR se baseia em caracteristicas clinicas e,
apesar de relativamente fécil, pode ser confundido quando existir a associagdo com outras doencas. A sobrevida da PR ¢
de 74% em cinco anos e 55% em dez anos. Quanto mais cedo for realizado o diagndstico e iniciado o tratamento,
melhor o prognéstico para o portador de PR. Desta forma poderemos impedir que a doenga e os danos ao tecido
cartilaginoso evoluam ou tornem-se mais agressivos. Sabendo que este € um caso raro, se objetivou apresentar o caso
clinico de um portador diagnosticado em idade atipica apresentando condrite auricular bilateral, poliartrite ndo erosiva,
inflamac@o ocular e bidpsia indicativa, além de toda evolugdo ao decorrer de 30 anos, posteriormente correlacionando
com pesquisa tedrica. Por meio deste relato poderemos auxiliar em diagnésticos futuros e no conhecimento a respeito
da doenga para académicos e profissionais da drea médica.
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RELAPSING POLYCHONDRITIS: CASE REPORT OF A PATIENT DIAGNOSED IN CHILDHOOD
ABSTRACT

Relapsing polychondritis (RP) is an extremely rare disease of unknown etiology, without predilection for sex or racial
group, with a peak incidence between 40 and 50 years. The diagnosis of RP is based on clinical features and, although
relatively easy, can be confused when associated to another diseases. The survival of RP is 74% in five years and 55%
in ten years. The earlier the diagnosis is made and the treatment started, the better the prognosis for the patient with RP.
This way, we can prevent that the disease and the damage to the cartilaginous tissue evolve, or become more
aggressive. Knowing that this is a rare case, we aimed to present the clinical case of a carrier diagnosed atypical age
presenting bilateral auricular chondritis, non erosive polyarthritis, ocular inflammation and biopsy indicative, besides all
evolution over 30 years, later correlating with research theoretical. Through this report we will be able to assist in future
diagnoses and knowledge about the disease for academics and professionals in the medical area.
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1. INTRODUCAO

A policondrite recidivante (PR) ou policondrite recorrente, termo mais antigo, € uma doencga
sist€émica extremamente rara em todo o mundo, tendo uma incidéncia de 3,5 casos por milhdo de
pessoas. Ela acomete principalmente a faixa etdria entre 20 a 60 anos, sem predilecdo por sexo ou

grupo racial, com pico de incidéncia na quinta década de vida (ALIPRANTIS e LUTHRA, 2011).
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Essas informacdes tornam esse relato um caso ainda mais raro, uma vez que o paciente em
questdo foi diagnosticado na infancia e podemos acompanhar toda a sua evolugdo durante 30 anos,
registrando todas as complicacdes que o acometeram. Desta maneira poderiamos aumentar os dados
sobre essa patologia, ajudando no diagndstico precoce, bem como para evitar que quadros
semelhantes sejam negligenciados, uma vez que as informacdes e materiais tedricos para se estudar
a respeito sdo extremamente raros, pelo fato de que mesmo especialistas acabam acompanhando

POoucos casos durante sua carreira.

2. DESCRICAO DO CASO CLINICO

Paciente do sexo masculino com 5 anos de idade em 1988, branco, comecgou a apresentar dor
em orelha direita seguida de lesdo hiperemiada de carater inflamatdria em pavilhdo auricular, mais
especificamente em anti hélix. Procurou tratamento médico sem sucesso. Nesse periodo a orelha
esquerda também foi acometida da mesma forma e a dor auricular aumentou.

Durante os seis meses apds o primeiro sintoma, o paciente apresentou poliartrite migratdria
inflamatéria ndo erosiva, acometendo maos, quadril e joelho. Portanto, em agosto de 1989, foi
levantada a hipétese de PR e entdo o paciente foi submetido a bidpsia da lesdo auricular, a qual
confirmou o diagndstico juntamente com episddios posteriores de conjuntivite.

Seus sintomas pioravam durante o inverno com as ondas de frio e o paciente apresentava
episddios de rinossinusite de repeti¢ao.

Seu tratamento inicialmente era na tentativa de diminuir as dores com o uso de vdrias formas
de anti-inflamatérios ndo esteroides, porém com pouco controle. Quando diagnosticado, foi
prescrito cortisona oral em altas doses na tentativa de controle das dores e lesdes, obtendo sucesso
parcial. O problema era que o tratamento ndo evitava as recidivas, que estavam sendo mensais, € 0
temor pelos diversos efeitos adversos do uso do corticoide sist€émico com uso prolongado. Desta
forma, o tratamento foi reajustado em duas etapas: na fase de crise, a qual ele recebia cortisona oral
em altas doses por curtos periodos, cerca de 3 a 5 dias; e a fase de manutengdo, em que era utilizada
dapsona via oral, inicialmente na dose de 15mg/dia, depois aumentado para 75mg/dia com
suplementac¢do de 1g/dia de vitamina C, conforme recomendagdo de médico especialista.

Passou por acompanhamento rigoroso para avaliar a evolugdo e atividade da doenca, com
exames de sangue trimestrais com hemograma, velocidade de hemossedimentagao (VHS), proteina
C reativa (PCR), mucoproteinas, antiestreptolisina (ASO), tempo de protrombina, tempo de

tromboplastina parcial, transaminase glutdmica oxalacética (TGO) e transaminase glutdmica
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pirivica (TGP). Desses, as alteracdes detectadas ao longo de seu tratamento foram episddios de
anemia normocitica, aumento de VHS e positivagdio de PCR e ASO. Também foi realizado
acompanhamento por meio de raio x de térax, quadril e maos, eletroforese de proteinas,
parasitolégico de fezes, audiometria, exame oftalmoldgico e ecocardiograma, dos quais a unica
alteracdo presente foram alguns episédios de conjuntivite.

Aos 12 anos, no inicio de 1995, o tratamento com cortisona e dapsona ndo se mostrou mais
necessario e dessa maneira foi interrompido com recomenda¢ao médica, uma vez que ha 2 anos ele
nao apresentava as lesdes em orelha, a poliartrite e a conjuntivite.

Com 14 anos, em outubro de 1996, comecou a apresentar lesdes fistulosas perianais com
dilatac@o vascular e formacgdo de fissuras compativeis e diagnosticado com Doenga de Crohn. Foi
operado para colocacdo de dreno e s6 depois de 6 meses fez a retirada, ndo apresentando mais
fistulas e o Crohn se estabilizou desde entao.

Houve grande preocupacdo com o uso de corticoide, porém sua altura final chegou a 187
centimetros, dentro do alvo familiar. Sua dificuldade ao longo de sua vida e até os dias atuais foi o
excesso de peso. Hoje com 35 anos, paciente segue sem apresentar as lesdes tipicas, porém esta
com 127 quilogramas apresentando Indice de Massa Corpérea (IMC) de 36,32 kg/m? indicando
obesidade grau II.

3. DISCUSSAO

A PR € uma moléstia mediada pelo sistema imune, que inclusive pode estar associada a outras
doencas autoimunes em aproximadamente 30% dos casos, gerando assim inflamagdo nos mais
diversos tecidos cartilaginosos, acometendo principalmente a cartilagem auricular, condrite essa que
pode ser uni ou bilateral, sendo tdo relevante que € a manifestacdo cldssica da doencga e chega a
uma frequéncia de 85% dos pacientes (ALIPRANTIS e LUTHRA, 2011).

Além da cartilagem da orelha, também pode ser acometido o nariz, a traqueia, os bronquios e
vias respiratdrias, olhos, articulagdes, valvas cardiacas, pele e rins. LesOes articulares geralmente
sdo as primeiras manifestacdbes da PR com uma predomindncia de oligoartrite migratdria
intermitente, mas de forma inespecifica, podendo variar até em seu comportamento, conforme o
paciente. O acometimento nasal pode gerar o “nariz em sela”, todavia, o envolvimento das vias
aéreas mais inferiores pode prejudicar a fun¢do pulmonar devido a estenose, em fases iniciais
causando apenas uma leve rouquidao ou até mesmo ser fatal em fases mais avangadas, portanto

provas de funcdo pulmonar devem ser solicitadas (STONE, 2014).
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Além de ser o acometimento mais frequente durante a doenca, a condrite auricular é a
manifestacdo inicial mais comum, somando um total de 39% dos pacientes, assim como 0 caso
descrito. Do acometimento geral a cartilagem nasal seria a segunda mais frequente com 54% dos
casos, porém nao esteve presente no caso. Ja as seguintes manifestacoes, artrite 52% e inflamacao
ocular 51%, estavam presentes no paciente citado (ALIPRANTIS e LUTHRA, 2011).

Nao existem achados laboratoriais especificos na PR. A presenca de anticorpos antinucleares
e fator reumatoide costumam ser negativos € o complemento em seus niveis normais. Em caso
positivo, pesquisar outras doengas autoimunes associadas como a Granulomatose de Wegener. O
gene HLA-DR4 estd associado (STONE, 2014). A velocidade de hemossedimentacdo (VHS) pode
ser usada como marcador de atividade da doenca (BRANDAO et al, 2005).

A biopsia confirma o diagndstico, contudo ndo € necessdria para realiza-lo, uma vez que esse
pode ser clinico, considerando todos os sinais e sintomas que podem estar presentes. Ela
demonstrard pericondrite com presenca de células mononucleares e leucécitos polimorfonucleares
eventuais na jun¢ao fibrocondral (ALIPRANTIS e LUTHRA, 2011).

O diagnéstico da PR se baseia em caracteristicas clinicas e, apesar de relativamente facil,
pode ser confundido quando existir a associacdo com outras doencas. McAdam et al (1976) trazem
como critérios para o diagndstico a presenca de pelo menos trés dos seguintes itens: condrite
auricular bilateral; poliartrite inflamatéria soronegativa nio erosiva; condrite nasal; inflamacao
ocular (conjuntivite, ceratite, esclerite e/ou episclerite, uveite); condrite de trato respiratdrio
(cartilagens laringeas e/ou traqueais); e disfun¢do coclear e/ou vestibular (perda auditiva
neurossensitiva, zumbido e/ou vertigem). Juntamente com confirmag¢do de um quadro histolégico
compativel pela bidpsia da cartilagem (principalmente em casos recentes, sem outras
manifestagoes).

O paciente teve a biopsia confirmatéria, assim como também apresentou trés critérios para o
diagnéstico clinico, dentre eles condrite auricular bilateral, poliartrite inflamatdria soronegativa nao
erosiva e inflamacdo ocular (conjuntivites).

O tratamento de escolha deve ser realizado com glicocorticoides, todavia, a dosagem varia de
paciente para paciente empiricamente, conforme a resposta ao tratamento e o grau de atividade da
moléstia. Com o objetivo de limitar a exposi¢do dos pacientes a esse medicamento com Varios
efeitos colaterais ou como terapia adjuvante, outras drogas como dapsona, colchicina, azatioprina,
ciclofosfamida, clorambucil, micofenolato, metotrexato, leflunomida e ciclosporina também tem
sido testados e tem se mostrado benéficos (ALIPRANTIS e LUTHRA, 2011). Em casos refratarios

ao tratamento também foram testados plasmaferese, anti-CD4 monoclonal, transplante autélogo de
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células tronco e anti-TNF-alfa. J4 os casos graves com comprometimento respiratorio e cardiaco,
pode ser necessdria a intervencio cirtrgica (BRANDAO et al, 2005).

Como o diagnéstico foi realizado em 1989, ndo havia tantas opcdes para tratamento e se hoje
as informacdes sobre a doenga ainda sdo escassas, na época quase nao havia material para se basear.
Desta forma, o tratamento era feito empiricamente, assim trocavam as drogas e doses até encontrar
o que melhor se adequou que no caso em questao foi a combinacdo de corticoides e dapsona para as
fases respectivamente de crise, com o objetivo de controla-la, e de manuteng@o, com o objetivo de
evitar novas crises.

Devemos dar grande importancia a0 acompanhamento dessa moléstia, realizando provas de
fun¢do pulmonar, tomografia computadorizada de locais afetados e quando de térax, realizar em
expiragdo pois facilita a visualiza¢do destas lesdes. Além de exames laboratoriais de rotina médica
como hemograma, creatinina, devemos realizar também eletrocardiograma (ALIPRANTIS e
LUTHRA, 2011), assim como foi feito durante toda a evolu¢do da moléstia no caso descrito.

A sobrevida da PR é de 74% em cinco anos e 55% em dez anos. Contudo pacientes
acometidos por vasculite sist€mica tem seus indices diminuidos para 45% em cinco anos
(BRANDAO et al, 2005). Quanto mais cedo for realizado o diagnéstico e iniciado o tratamento,
melhor o progndstico para o portador de PR. Desta forma poderemos impedir que a doenga e os
danos ao tecido cartilaginoso evoluam, ou tornem-se mais agressivos (STONE, 2014). Ainda assim
existem algumas lesdes que sdo consideradas de pior progndstico, como: vasculites sistémicas,
doenca cardiaca valvular, glomerulonefrite, idade superior a 50 anos, anemia, deformidade do tipo
“nariz em sela” em jovens e comprometimento laringotraqueal (BRANDAO et al, 2005).

Apesar de ter apresentado anemia, o paciente teve diagndstico e tratamento instituido
rapidamente, sem apresentar mais lesdes que representariam pior prognéstico ou risco de morte.
Atualmente o paciente ja apresenta uma sobrevida de 30 anos desde a primeira manifestacdo da

doenca.

4. CONSIDERACOES FINAIS

Por ser uma moléstia tdo rara, a policondrite recidivante ndo apresenta muitas referéncias para
pesquisa e tem tratamento empirico. Poucos casos que estdo relatados acabam servindo como

referéncia para tratamento de novos diagndsticos.
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O caso descrito demonstra uma importancia significante devido a um diagndstico fora da
faixa etdria esperada, além de conseguirmos descrever sua evoluc@o ao longo de 30 anos, trazendo
outras doengas que o acometeram nesse periodo, como o Crohn.

Embora fosse esperado uma sobrevida de apenas 55% em dez anos, o paciente apresenta 30
anos desde os primeiros sintomas. Mesmo assim, encontra-se em bom estado de satide, sem mais

complicacOes e sem demonstrar atividade da doenca desde sua adolescéncia.
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