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POLICONDRITE RECIDIVANTE ASSOCIADA

A MENINGOENCEFALITE

Relato de caso

Sonia M. Dozzi Brucki’, Maria Sheila Guimaraes Rocha’

RESUMO - Policondrite é entidade com acometimento recorrente de qualquer cartilagem, principalmente
nasal e auricular, apresenta evolugdo progressiva e recorrente. Esta raramente associada a afeccao do sistema
nervoso. Descrevemos um paciente cuja manifestacao inicial foi de meningoencefalite, com posterior recorréncia
do quadro seguido de condrite auricular e nasal. Essa associacao distingue-se pela raridade e pelo fato de que
0 quadro neurolégico antecedeu a policondrite. Seu reconhecimento permitiu o tratamento adequado e
evolucao satisfatéria com corticosterdides e methotrexato.

PALAVRAS-CHAVE: policondrite recidivante, meningoencefalite, meningite, sistema nervoso central.

Relapsing polychondritis associated with meningoencephalitis: case report

ABSTRACT - Polychondritis is a disease manifesting as an episodic inflammation of cartilagenous structures
throughout the body with progressive course. We describe a patient with a presentation picture of two
episodes of meningoencephalitis and after the outcome with polychondritis. Neurological involvement is rare
in this disease as neurologic presenting symptoms do. The diagnostic precision was determinant for a satisfactory

outcome with corticosteroids and methotrexate.

KEY WORDS: relapsing polychondritis, meningoencephalitis, meningitis, central nervous system.

A policondrite caracteriza-se por ser uma afeccéo
em geral progressiva e recidivante de inflamacao de
qualquer estrutura cartilaginosa do corpo, especial-
mente a cartilagem nasal e os pavilhdes auditivos. O
primeiro caso da doenca foi descrito em 1923". A
partir de entdo, outros foram relatados, porém, com
rara associacdo a quadros neuroldgicos, sendo docu-
mentados: neurite 6ptica?, paralisia de nervos crania-
nos%”7, acidente vascular cerebral® e meningite®'2. O
curso da doenca é progressivo, com destruicao e
degeneracao de cartilagens, podendo levar a morte
por comprometimento respiratério obstrutivo, se-
cundario ao colapso das cartilagens laringeas e
traqueais® '*'7. Os critérios de McAdam e col.> tém
sido aceitos para o diagndstico desta entidade (Tabe-
la 1), embora outros autores' os tivessem revisto e
simplificado (Tabela 2). Descrevemos um paciente
com dois episdédios de meningoencefalite e poste-
rior aparecimento de quadro de policondrite.

CASO
Paciente masculino, 55 anos, mecanico, 3 anos de es-

colaridade, natural de Santa Catarina e procedente de Séo
Paulo. Procurou nosso hospital (em junho de 1998) com
cefaléia, febre e, sequndo familiares, expressando-se por
frases desconexas. Ao exame apresentava-se confuso, com
episodios de sonoléncia, febril e rigidez de nuca evidente.
Foi submetido a tomografia computadorizada (TC) de cra-
nio, com resultado dentro da normalidade; e a exame de
liquido cefalorraqueano (LCR), por punc¢ao lombar, mos-
trava 277 células/mm? (78% de neutréfilos, 18% de
linfocitos, 4% de mondcitos), dosagens de glicose, prote-
inas e cloretos normais. A cultura do LCR foi negativa,
assim como as reagdes imunoldgicas para toxoplasmose,
cisticercose e lues. A pesquisa de antigenos do Myco-
bacterium tuberculosis pela técnica de PCR também foi
negativa. Foi feita a hip6tese de meningoencefalite de ori-
gem bacteriana, sendo prescrita ceftriaxona (4,0 g/dia). O
paciente apresentou melhora clinica importante e o LCR
pré-alta hospitalar mostrava 14 leucécitos/mm? (89%
linfocitos), glicose, proteinas, cloretos dentro da normali-
dade e cultura negativa. Em agosto de 1998 retornou ao
hospital, com quadro de febre (38°C), confusdao mental e
cefaléia ha 8 dias. Apresentava-se desorientado temporal
e espacialmente e com rigidez nucal. Feita puncdo lom-
bar, o exame de LCR mostrava 122 leucécitos/mm? (78%
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Tabela 1. Critérios diagndsticos para policondrite (McAdam et al, 1976)°.

1. Trés ou mais caracteristicas presentes e confirmacao por bidpsia:

2. condrite recorrente de ambas as orelhas
3. poliartrite inflamatéria nao erosiva

4. condrite das cartilagens nasais

5. inflamacédo de estruturas oculares: conjuntivite, ceratite, esclerite/episclerite e/ou uveite

6. condrite do trato respiratério envolvendo cartilagens laringeas e/ou traqueais

7. dano coclear e/ou vestibular manifestado por perda auditiva sensorial, #innitus e/ou vertigem

Tabela 2. Critérios diagndsticos revisados (Damiani & Levine)’.

- um ou mais critérios de McAdam e confirmacao histoldgica de condrite

- condrite em duas ou mais localizaces anatdmicas e resposta a corticoterapia e/ou dapsona

Tabela 3. Achados histopatoldgicos na bidpsia de cartilagem® 62,

- perda da coloragao basofilica da matriz cartilaginosa

- vacuolizagao e picnose dos condrécitos

- inflamacéo policondral

- destruicdo da cartilagem com substituicdo por tecido fibroso

- perda da distincdo entre cartilagem e tecido conectivo; proliferacdo pericondral fibrocitica e

capilar endotelial, com infiltrado celular perivascular

neutréfilos, 18% linfécitos, 8% mondcitos) e cultura ne-
gativa. Acinetobacter sp foi identificada na cultura de uri-
na, tendo sido tratado com cefepima, por 21 dias, houve
melhora do quadro neurolégico neste periodo. TC e res-
sonancia magnética (RM) de cranio documentaram redu-
¢do volumétrica do parénquima encefalico, de grau mo-
derado para a idade. O paciente recebeu alta com exame
do LCR dentro da normalidade, porém, permaneceu com
déficit de memodria recente, prolixidade, hipergrafia e in-
flexibilidade de pensamentos. Em julho de 1999 apresen-
tou artrite das articulacdes interfalangeanas de maos, pés
e tornozelos. Além disso, queixava-se de dor e demons-
trava edema, rubor e dolorimento dos pavilhoes auditi-
vos. Na Figura 1 é apresentanda fotografia da orelha es-
querda do paciente. Realizadas provas de atividade infla-
matoria observando-se: VHS — 121 mm (12 hora), protei-
na C reativa de 192 mg/L, alfa-1 glicoproteina acida de
309 mg/dl, fator reumatéide inferior a 20 Ul/mL, pesquisa
de células LE negativa, pesquisa de anticorpos antinucleo
(FAN) e anti-DNA negativas, dosagens de fragdes C3 e C4
do complemento normais. As dosagens de acido Urico,
hormonios tireoideanos, e as provas de fungao hepatica e
renal estavam dentro da normalidade. Sorologias para
hepatites B e C negativas. Foi submetido a cintilografia
Ossea que demonstrava hiperconcentragao difusa de radio-

isétopo nas faces articulares dos joelhos, tornozelos, os-
sos do pé, punhos e metacarpo; bem como nas articula-
¢oes interfalangeanas do 1° ao 4° dedos da mao direita.
Foi reinternado para investigacdo, com suspeita de poli-
condrite. Submeteu-se a biépsia de pavilhdo auditivo es-
querdo, com diagnéstico anatomopatoldgico de condrite.
Procedeu-se ao rastreamento para neoplasia, com TC de
toérax e abdémen que foram normais; dosagens de alfa-
fetoproteina e antigeno carcinoembridnico também nor-
mais. Houve melhora da condrite com prednisona (60 mg/
dia) como pode ser constatado na Figura 2. Durante acom-
panhamento ambulatorial, o paciente teve episédios de
epistaxe e desabamento parcial do nariz, optando-se pela
introducdo de quimioterapia com methotrexato. O paci-
ente permanece assintomatico, com normalizacdo das
provas de atividade inflamatédria, em uso de methotrexato
(10mg/semana) e prednisona (20 mg/dia). Retornou as
suas atividades habituais sob supervisdo dos filhos.

DISCUSSAO

Os relatos de complicacdes neuroldgicas na evo-
lucdo da policondrite recidivante sdo escassos*® e
ainda mais raras as descricoes de meningoencefalites
ou meningites®'"12'7_ O primeiro relato de meningi-
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Fig 2. Pos-tratamento: A) aspecto do pavilhdo audi-
tivo esquerdo, B) mdo esquerda.

te foi feita em 1988, por Brod & Booss®, relatando
trés casos com pleocitose liquérica, de predominio
linfocitico e culturas negativas. Em 1996, foi publica-
do caso de um paciente com meningite asséptica
inicialmente, que evoluiu com policondrite e melho-
rou com azathioprina; um segundo episodio de irri-
tacdo meningea, acompanhou-se de celularidade
liquorica de predominio neutrofilico'. Este pacien-
te foi o primeiro relato em que a pleocitose liquérica
precedeu o desenvolvimento de policondrite. Nosso
paciente seria o segundo caso, pelo que pudemos
rever na literatura. Também em 1996, foi descrito
um paciente com policondrite e seis episddios de
meningite asséptica, com predominio neutrofilico;
o ultimo evento foi tratado apenas com corticos-
terdide, havendo remissao completa™. O diagnésti-
co de policondrite recidivante baseia-se nos sinais
clinicos®'®, achados de biépsia de cartilagem®'6% e
resposta ao tratamento'®. O atraso no diagnoéstico
influéncia a morbi-mortalidade’. Em uma série de
66 pacientes, o tempo para diagnéstico foi de 2,9

Fig 1. Pré-tratamento: A) aspecto do pavilhao aud/-
tivo esquerdo. edema e queda da hélice; B) artrite
das articulagdes metacarpo-falangeanas e interfalan-
geanas da mao esquerda.

anos, em média, sendo maior do que um ano em
68% dos casos’®.

A patogénese do acometimento do sistema ner-
voso central ainda ndo é completamente esclarecida.
Parece estar relacionada a arterite cerebral, pois al-
guns pacientes relatados exibiam evidéncias histopa-
toldgicas de vasculite cerebral’®'’, bem como alguns
achados em RM sugestivos de tal diagnostico''°,
Outra possibilidade patogénica seria a presenca de
resquicios de notocorda no sistema nervoso central,
atuando como antigenos. A policondrite estaria re-
lacionada a anticorpos ao colageno do tipo Il presen-
te nas cartilagens, no trato uveal e na notocorda,
porém nao no sistema nervoso central maduro® 1620,
Estes anticorpos tém sido encontrados em individu-
os has crises agudas de policondrite’ 2% 21, A sus-
ceptibilidade a doenca parece também estar relaci-
onada aos antigenos do complexo HLA-DR4%% 2, Os
dados acima, bem como a boa resposta a corticote-
rapia, sugerem um mecanismo imunolégico como
substrato para as manifestacdes clinicas.



608 Arq Neuropsiquiatr 2001;59(3-A)

Neste caso, o paciente apresentou dois episédios
de meningite asséptica precedendo a deflagracao
da poliartrite e condrite auricular. Embora nao te-
nha apresentado sinais compativeis de vasculite a
RM de encéfalo, as alteracdes confusionais e cogni-
tivas sugerem um processo vasculitico do sistema
nervoso central. Pudemos correlacionar os acometi-
mentos tipicos da policondrite ao das meningoen-
cefalites, uma vez que a extensa pesquisa por afec-
¢oes que justificassem as manifestacdes neurolégi-
cas mostrou-se negativa. A posteriori o diagnéstico
foi confirmado pela bidépsia da cartilagem auricular,
preenchendo os critérios descritos*'%2> (Tabela 3).
Além disso, o paciente apresentou evolucao favora-
vel com imunossupressores. Segundo dados de lite-
ratura, a corticoterapia suprime de modo eficaz o
surto agudo e diminui a freqUéncia e a gravidade
dos ataques na fase de manutencao. Varias drogas
imunossupressoras tém sido tentadas para o trata-
mento coadjuvante >'"'6, Neste caso, optamos por
methotrexato com boa resposta, ndo ocorrendo
maiores recrudescéncias e possibilitando a reducao
da dose de corticoide. Em estudo prévio, este imu-
nossupressor mostrou-se a droga mais eficaz para o
tratamento’®.

O reconhecimento de acometimento neurolégi-
co nesta entidade permite inicio mais rapido do tra-
tamento, melhorando a evolucdo. Séries de casos
da literatura tém demonstrado aumento da sobre-
vida nos anos mais recentes® '4 1624,
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