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Policondrite recidivante: uma rara manifestacao de bloqueio

atrioventricular
Relapsing polychondritis: a rare manifestation of atrioventricular block

Acacio Fernandes Cardoso’, Luiz Claudio Behrmann Martins?

Resumo: A policondrite recidivante ¢ uma doenga rara, multissistémica, de etiologia desconhecida, provavelmente
autoimune, que acomete estruturas cartilaginosas e tecidos ricos em proteoglicanos. Orelha, nariz, articulagdes e
4rvore traqueobronquica sdo os locais mais afetados durante os surtos inflamatérios, ocasionando destruigio tecidual,
deformidades permanentes e complicagdes respiratdrias. Menos comumente, afeta olhos, coragio e vasos sanguineos.
O diagndstico ¢ essencialmente clinico e o tratamento envolve o uso de corticoides e imunossupressores. Relatamos
um caso de policondrite recidivante, em que a manifestagio do segundo surto da doenga ocorreu por meio de
bloqueio atrioventricular com recuperacio da condugao cardiaca apds tratamento com corticoide.

Descritores: Policondrite Recidivante; Bloqueio Atrioventricular.

Abstract: The relapsing polychondritis is a rare, multisystem disease, whose etiology is unknown. It is probably
autoimmune and affects cartilaginous structures and proteoglycan-rich tissues. The ear, nose, joints and
tracheobronchial tree are the most affected sites during inflammatory outbreaks causing tissue destruction,
permanent deformities and respiratory complications. Less commonly, it affects the eyes, heart and blood vessels.
The diagnosis is essentially clinical and treatment involves the use of steroids and immunosuppressive agents.
We report a case of relapsing polychondritis where the second outbreak of the disease was manifested by an
atrioventricular block with recovery of cardiac conduction after treatment with steroids.
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Introducao doenca ocorre por volta da quinta década?, e casos
¢ ¢ p q

A policondrite recidivante foi inicialmente
descrita em 1923, por Jaksch-Wartenhorst', como
uma policondropatia. E considerada uma doenga
rara, de etiologia desconhecida e em 30% dos
casos estd associada a doengas autoimunes®. Existe
uma prevaléncia pelo sexo feminino® de cerca de
3:1, embora outros estudos nao tenham demons-
trado diferengas entre os sexos. O pico de inicio da

ja foram relatados nos extremos da vida.

A evolugio ¢é progressiva e caracterizada por
surtos inflamatérios, com acometimento de teci-
dos cartilaginosos e ricos em proteoglicanos. Mais
comumente afeta o pavilhio auricular, o nariz e a
drvore traqueobronquica, ocasionando danos per-
manentes e deformidades. O coragio e os vasos
sanguineos podem ser afetados e sdo responsdveis
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pela segunda causa de morte da doenga, sendo a
primeira complicagoes respiratorias®.

O diagnéstico ¢ clinico e nio existem testes
laboratoriais especificos para a doenga. O cardter
flutuante e o acometimento de multiplos érgaos
e sistemas retardam o diagndstico definitivo por
anos. O diagnéstico pode ser estabelecido na pre-
senga de trés das seguintes manifestagoes clinicas:
condrite bilateral auricular, inflamacio da car-
tilagem auricular, condrite do trato respiratério,
poliartrite nio erosiva soronegativa, inflamacio
ocular ou envolvimento audiovestibular. Segundo
Damiani e Levine’, a presenga de trés critérios clini-
cos sem necessidade de confirmagao histoldgica, de
dois critérios clinicos com confirmagio histolégica
ou de condrites em dois locais anatémicos diferen-
tes com resposta ao tratamento com corticoides ou
dapsona confirma o diagnéstico da doenga.

A base do tratamento ¢ a corticoterapia. Du-
rante os surtos, os corticoides sdo utilizados em
doses elevadas ou na forma de pulsoterapia. Doses
de manutengio sao requeridas para diminuir as
chances de recorréncia e a gravidade das crises.
Outros firmacos, como dapsona, azatioprina, me-
totrexato, ciclofosfamida e ciclosporina, ja foram
utilizados, com resultados favoraveis.

O envolvimento cardiaco pode ocorrer em
24-52% dos casos® e ¢ responsdvel pela segunda
causa de morte provocada pela doenga. As mani-
festacoes cardiovasculares ocorrem relativamente
tarde no curso da doenga, cerca de seis anos apds o
inicio dos sintomas. A insuficiéncia valvar causada
por valvulite, observada em 5-10% dos casos, é a

causa mais comum da forma cardfaca da doenca,
afetando mais comumente a valva adrtica’. Anor-
malidades de condugio e taquicardias supraven-
triculares ocorrem em 4-6% dos casos® ¢ podem
ser transitdrias ou permanentes. Aneurismas da
aorta, regurgitagio mitral, lesoes obstrutivas, mio-
cardites, pericardites e infarto do miocdrdio silen-
cioso j4 foram descritos.
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Paciente do sexo feminino, com 37 anos de
idade, em uso regular de mesalazina para trata-
mento de doencga inflamatéria intestinal, foi
atendida com quadro de dispneia aos esforgos e
desconforto tordcico. O exame fisico nao apresen-
tava alteragdes. No eletrocardiograma observamos
ritmo sinusal com bloqueio atrioventricular de
1° grau (intervalo PR de 360 ms). Inicialmente
pensamos na presenca de dupla via nodal com
condugio exclusiva pela via lenta. Foi adminis-
trado isoproterenol para avaliar a conducio pelo
né atrioventricular. Observamos aumento do au-
tomatismo sinusal, porém nio houve melhora da
condugio atrioventricular e o intervalo PR man-
teve-se inalterado. Durante internacio hospitalar
foi realizado teste de esforco, que demonstrou
bloqueio atrioventricular 2:1 no pico do esforco e
na fase de recuperacio (Figura 1A). O ecocardio-
grama e a coronariografia nao revelaram anormali-
dades. Apés nova anamnese, a paciente nos relatou
internagdo no passado, quando foi realizado diag-
néstico de policondrite recidivante decorrente de
quadro de condrite em pavilhio auricular e nariz,
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Figura 1: Em A, teste de esfor¢o na fase inicial de recuperagio com bloqueio atrioventricular de 2° grau 2:1 e frequéncia cardiaca de 69
batimentos por minuto. Em B, teste de esforgo realizado apés pulsoterapia com metilprednisolona, demonstrando recuperagio completa

da condugao atrioventricular.
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com melhora apés uso de corticoide. Abandonou
o medicamento ap6s longo periodo de tratamento
sem recorréncias. Provas reumatoldgicas e testes
sorolégicos foram realizados, ambos com resul-
tados negativos, sendo confirmado o diagndstico
clinico de policondrite recidivante. No quinto dia
de pulsoterapia com metilprednisolona (1 g/dia),
houve recuperagio da conducio atrioventricular.
Recebeu alta assintomdtica e em uso de 40 mg de
prednisona. Foi realizado novo teste de esforgo 30
dias ap6s a alta, que demonstrou normalizacio do
intervalo PR e completa recuperagio da condugao
atrioventricular (Figura 1B).

Discussao

No caso em questdo, a boa resposta ao trata-
mento com corticoide praticamente definiu o
cardter inflamatério e reversivel da lesio no sis-
tema de conducio. A avaliacio do sistema de con-
dugdo em pacientes com policondrite recidivante
se resume a poucos relatos de caso. Estudo eletrofi-
siolégico de dois pacientes com policondrite reci-
divante e bloqueio atrioventricular total revelou
lesbes acometendo mais de um nivel no sistema
de condugao’. A avaliagiao anatomopatoldgica de
outro caso demonstrou evidéncias de fibrose no
né atrioventricular e no sistema His-Purkinje'.
Provavelmente a fibrose resultante de surtos in-
flamatérios recorrentes pode afetar o sistema de
condugio de forma permanente e processos infla-
matérios, quando adequadamente diagnosticados
e tratados, podem retardar a evolugio da lesao
e preservar a conducgdo cardiaca. Até o presente
momento, apenas um caso de policondrite reci-
divante com bloqueio atrioventricular total com
recuperagio da condugio atrioventricular apds
corticoterapia foi relatado na literatura. No caso
relatado por Hojaili e Keiser'!, o bloqueio atrio-
ventricular ocorreu como manifestagao inicial da
doenca; no caso aqui relatado, o bloqueio atrio-
ventricular se deu apés uma recorréncia.

Apesar de rara e de diagnéstico dificil, a poli-
condrite recidivante deve ser pensada em adulto
jovem com acometimento de tecidos cartilagino-
sos e que apresentam bloqueios atrioventriculares
sem outras causas aparentes. O tratamento com
corticoides nos surtos da doenga pode regredir o
processo inflamatério no sistema de condugio e
evitar o implante de marcapasso. Como nao dis-
pomos de informagdes sobre o processo evolutivo
dessas lesbes no sistema de condugio, esses casos
devem ser acompanhados de perto.
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