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Caso clinico

Una mujer de 62 afios consulté por la aparicién de una tumefaccién dolorosa del cartilago
auricular izquierdo (fig. 1) y del tabique nasal (fig. 2). La paciente referia sufrir bronquitis agu-
das con relativa frecuencia, disnea de esfuerzos moderados, artralgias en rodillas, enrojeci-
miento ocular bilateral y aftas recurrentes en la mucosa oral. La exploracién fisica revelaba
fiebre de 38 °C, edema palpebral derecho, uveitis anterior y escleritis difusa en ambos ojos,
lesiones papulopustulosas en codos, térax y pliegue intergliiteo, varias ulceraciones en la mu-
cosa oral y dos ulceraciones en los labios mayores de la vulva. En los anélisis de sangre des-
tacaban: hemoglobina, 10 g/dl; velocidad de sedimentacién globular (VSG), 102 mm/hora;
anticuerpos antinucleares (AAN), 1/1.280 (patrén homogéneo), y positividad del antigeno
HLA, DR4. Los anticuerpos anticitoplasma de neutréfilo y el factor reumatoide fueron ne-
gativos. No se hallaron datos de infeccién por virus herpes en la biopsia de una tlcera vul-
var. La prueba de patergia resulté negativa. En la tomografia toracica de alta definicion se
observaron bronquiectasias en el I6bulo inferior derecho. La exploracién funcional respira-
toria s6lo mostré una afectacién minima de la difusion del monéxido de carbono.

Fig. 1. Inflamacion difusa auricular que respeta el I6bulo. Fig. 2. Inflamacion del cartilago nasal, edema palpebral dere-
cho y escleritis.

528 Rev Clin Esp. 2006;206(10):528-30



SANJUAN PORTUGAL FJ ET AL. MUJER DE 62 ANOS CON AFTOSIS OROGENITAL, LESIONES OCULARES Y CONDRITIS

Evolucién

En la biopsia del cartilago auricular existian alteracio-
nes histolégicas compatibles con condritis (fig. 3); no
se observaron granulomas y el cultivo fue negativo.
Se instaurd tratamiento con prednisona (70 mg/dia),
que consiguidé una mejoria rapida de la sintomatologia
nasoauricular pero parcial de la ocular. Al reducir la
dosis a 20 mg/dia la paciente sufrié un nuevo brote
inflamatorio. Con la adicién de azatioprina al trata-
miento se logré finalmente la remisién clinica.

Diagnostico

Policondritis recidivante con manifestaciones Behget-
like: sindrome MAGIC (del inglés: mouth and geni-
tal ulcers with inflamed cartilage).

Discusion

La policondritis recidivante (PR) es una enfermedad
sistémica de causa desconocida que se caracteriza por
la recurrencia de episodios inflamatorios en tejidos
cartilaginosos, especialmente de los pabellones auri-
culares, nariz, traquea y bronquios principales, en los
que produce una destruccién progresiva. Afecta tam-
bién a otras estructuras ricas en proteoglicanos, como
el ojo, el corazoén, los vasos sanguineos y el oido in-
terno . La enfermedad de Behget (EB) es igualmente
una enfermedad multisistémica de origen desconoci-
do, definida por criterios internacionales, que cursa
con aftosis orogenital recurrente, lesiones inflamato-
rias oculares y cutédneas?. En 1923, Jaksch-Warten-
horst realizé la primera descripcién de la PR, a la que
llamé policondropatia, y Pearson introdujo en 1960

Fig. 3. Cambios degenerativos e infiltrados linfoides del cartila-
go hialino auricular (HE x10).

el término actual de PR*“. Por ultimo, Firestein des-
cribié en 1985 cinco pacientes con signos de solapa-
miento entre la PR y la EB, proponiendo el acrénimo
MAGIC para denominar esta asociacién®.

La PR es una enfermedad poco frecuente, con una
incidencia de 3,5 casos por millén de habitantes, tie-
ne preferencia por la raza blanca y suele manifestar-
se hacia la quinta década de la vida en ambos sexos
por igual. La patogénesis se le supone autoinmune,
tomando como base la presencia de anticuerpos anti-
colageno tipo Il en la mitad de los casos, su asocia-
cién con otras enfermedades autoinmunes y la cons-
tatacion de que el tratamiento inmunosupresor
controla con eficacia la enfermedad®. Existe también
una susceptibilidad mayor de padecerla en los porta-
dores del haplotipo HLA-DR4, como nuestra pacien-
te®. Se ha especulado sobre la influencia ocasional
de factores precipitantes; por ejemplo, en enfermos de
sida en quienes el tratamiento antirretroviral, al indu-
cir una recuperacién inmunitaria, podria desenmas-
carar una enfermedad autoinmune subyacente, y en
personas que han presentado un brote de policondri-
tis tras someterse a técnicas de piercing”®.

El signo clinico caracteristico de la PR es la condritis
de uno o los dos pabellones auriculares (89%-95%): la
inflamacion respeta el I6bulo por carecer de cartilago
y puede confundirse con una pericondritis infecciosa,
traumatica, por la picadura de un insecto, congela-
cién o quemadura solar. La condritis afecta también a
los cartilagos nasal (48-61%), laringotraqueal y bron-
quial (55-67%). En todas estas localizaciones los bro-
tes inflamatorios repetidos acaban por deformar las
estructuras cartilaginosas, con una repercusién varia-
ble que oscila entre lo meramente antiestético («orejas
caidas», «orejas de boxeador», «nariz en silla de mon-
tar) y la amenaza vital que puede suponer la obstruc-
cién de la via aérea por el edema y colapso del carti-
lago. Se observan ademas otras manifestaciones
secundarias como fiebre, inflamacién ocular (59%) en
forma de escleritis, epiescleritis, uveitis o queratitis,
disfuncion audiovestibular (28%), artritis no erosiva ni
deformante (72%), neuropatias centrales o periféri-
cas, afectacion cutanea diversa (25%), cardiaca, renal
y vasculitis (14%) '°. La afectacion de la via aérea,
aunque infrecuente en la presentacién, se manifiesta
en el 50% de los pacientes durante el curso de la en-
fermedad en cualquier zona del tracto respiratorio, in-
cluyendo los bronquios distales. Sin embargo, la pre-
sencia de bronquiectasias es un hallazgo poco
frecuente; no se acompanan necesariamente de este-
nosis apreciables en la via aérea y no esta claro si se
producen por episodios recurrentes de inflamacion
del cartilago o por infecciones respiratorias °. En el
caso que presentamos son probablemente secunda-
rias a este Gltimo mecanismo.

El diagnéstico de la PR es esencialmente clinico. Por
su sencillez suelen utilizarse los criterios de Michet .
Los datos de laboratorio son inespecificos. Suele ha-
ber anemia normocitica normocrémica, leucocitosis
ligera y elevacién de la VSG. La prevalencia de los
AAN es baja: en un estudio de 180 pacientes se de-
tectaron, a titulos significativos (superiores a 1/100) y
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con un patrén variable, solamente en el 9% de los ca-
sos %, Su presencia a titulos elevados sugiere la cone-
xi6én de la PR con otras enfermedades autoinmunes
como el lupus eritematoso sistémico, la enfermedad
mixta del tejido conectivo o el sindrome de Sjbgren,
asociacién que no hemos detectado en el seguimien-
to de la paciente. La biopsia de cartilago no es im-
prescindible, salvo en casos de afectaciéon unilateral
en los que deba descartarse una otitis externa necro-
tizante por Pseudomonas aeruginosa.

La evoluciéon de la enfermedad es muy variable. Los
sintomas en el sindrome MAGIC suelen tener una for-
ma de presentacién mas concordante con los de la
EB, a los que mas tarde se unen los caracteristicos de
la PR. No sabemos si ambas entidades se hallan estre-
chamente relacionadas o si el sindrome MAGIC re-
presenta Gnicamente el solapamiento de dos enferme-
dades reuméticas. La experiencia clinica sugiere que la
evolucién y prondstico de cada érgano afectado es el
de la enfermedad individual mas probablemente res-
ponsable de una manifestacion clinica en particular.
En cuanto al tratamiento de la PR, la prednisona es el
farmaco de eleccién en los episodios agudos. A largo
plazo también disminuye la intensidad, duracion y
frecuencia de los mismos. Otros inmunosupresores
como azatioprina, metotrexato y ciclofosfamida se
utilizan cuando los pacientes no responden al trata-
miento con prednisona o precisan dosis altas de man-

tenimiento. En casos refractarios se han ensayado
con éxito farmacos antagonistas del factor de necro-
sis tumoral 3.
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