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INTRODUCCIÓN

La policondritis recidivante (PR) es una enferme-
dad multisistémica, infrecuente, de etiología des-
conocida y naturaleza autoinmune(1). Desde que
fue descrita por primera vez por Jaksch-
Wartenhorst(2) en 1923 como “policondropatía”,
ha recibido distintos nombres como “condroma-
lacia sistémica” o “policondritis crónica atrófica”.
Se caracteriza por episodios recidivantes de infla-
mación de estructuras cartilaginosas (especial-
mente afecta al cartílago auricular, nasal, árbol
laríngeo-traqueo-bronquial y articular) y otras
estructuras ricas en proteoglicanos y colágena,
como el sistema cardiovascular, los órganos de
los sentidos (el oído interno y los ojos) y en
menor frecuencia la piel y los riñones, dando
lugar en ocasiones a destrucción y a fibrosis.
Aproximadamente en un 30% de los casos coexis-
ten otras enfermedades subyacentes, por lo gene-
ral algún tipo de vasculitis sistémica o conectivo-
patías. También se ha descrito como un cuadro
paraneoplásico asociado a síndrome mielodisplá-
sico, mielomas y linfomas(1,3). 

La presentación clínica y el curso de la enfer-
medad son muy variables. El diagnóstico a veces
se retrasa hasta la aparición de las manifestacio-
nes clínicas clásicas. No hay pruebas de labora-
torio específicas y el diagnóstico es clínico. En
general, se desconocen las manifestaciones clí-
nicas y los parámetros de laboratorio que predi-
cen la gravedad o la evolución de la enferme-
dad.

EPIDEMIOLOGÍA

Los datos epidemiológicos son escasos. El inicio
de la enfermedad es más probable en la edad
media adulta, entre los 40 y 60 años, aunque
puede aparecer en la infancia(4) y en ancianos. Se
ha descrito en todas las razas, aunque es más
común en la raza caucásica. Afecta tanto a hom-
bres como a mujeres (en algunas series se descri-
be un ligero predominio en la mujer)(5). No pre-
senta una clara tendencia familiar. La incidencia
en algunas series se estima en 3,5 casos por
millón de habitantes al año(6).

ETIOPATOGENIA

La etiología de la PR sigue siendo desconocida. Se
ha sugerido que el sistema inmunitario juega un
papel importante en su desarrollo, debido a que en
los lugares inflamados existe un infiltrado linfoci-
tario, depósitos de inmunoglobulinas y de comple-
mento, además de la participación de la inmunidad
humoral y celular contra diversos componentes del
cartílago y a la respuesta al tratamiento inmunosu-
presor.

En el suero de algunos pacientes se han descri-
to anticuerpos circulantes contra el colágeno tipo
II, IX y XI y se ha evidenciado una respuesta inmu-
nológica a proteínas como la matrilina-1 (proteína
no colagenosa que existe en la matriz extracelular
del cartílago) y a algunos proteoglicanos. En mode-
los animales, se ha inducido la inflamación por la
inmunización con colágeno tipo II y la matrilina-1,
estos resultados sugieren la importancia de la
inmunidad en la patogenia de esta enfermedad(1).

Se ha detectado la presencia con más frecuencia
del HLA-DR4(2,7) en pacientes con PR que en la
población normal, pero sin encontrar un subtipo
predominante(8). Por otra parte, se ha observado
una relación significantica entre el HLA-DR6(9,10) y
características clínicas de la PR, aunque la impor-
tancia de esta relación no está clara y sigue siendo
especulativa.

MANIFESTACIONES CLÍNICAS

Las manifestaciones clínicas de la PR son muy
variables, ya que pueden afectar a numerosos órga-
nos. Si bien muestra una especial predilección por
el cartílago auricular, también se afecta el cartílago
nasal, el costal, el articular y las vías respiratorias
y otras zonas anatómicas y órganos como los ojos,
el sistema cardiovascular, el oído, la piel, los riño-
nes y el sistema nervioso. El inicio de la enferme-
dad suele se agudo y asociar síntomas inespecífi-
cos como cansancio, malestar general, fiebre y pér-
dida de peso. La gravedad, frecuencia de los episo-
dios y duración de las manifestaciones clínicas es
variable tanto en la presentación inicial como en el
transcurso de la enfermedad. Este trastorno puede
pasar inadvertido durante meses o incluso años
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cuando las manifestaciones clínicas son inespecífi-
cas, intermitentes o afectan a órganos de forma ais-
lada (Tabla 1).

Condritis
Condritis auricular
Es la manifestación más característica y común de
la enfermedad. En el 40% de los casos es la afecta-
ción inicial y aparece en el curso de la enfermedad
en el 83% de los pacientes según las series(1). Puede
ser aguda o subaguda, localizada o difusa y unila-
teral o bilateral de forma sucesiva o simultánea.
Aparece dolor agudo, hipersensibilidad local, calor
y tumefacción en el pabellón auricular y la piel de
la zona se torna roja oscura o violácea (figura 1). Se
respeta el lóbulo de la oreja, que carece de cartíla-
go. Los ataques puede durar días o semanas, se
resuelven espontáneamente y los síntomas se ate-
núan con esteroides. Los episodios prolongados o
recurrentes acaban alterando la estructura del car-
tílago dando como resultado una oreja caída y flá-
cida (“oreja de cocker”(11) o “coliflor”). A veces hay
estenosis del conducto auditivo externo por infla-
mación y condritis de la tropa de Eustaquio produ-
ciendo otitis media con hipoacusia.

Condritis nasal
La inflamación del cartílago de la nariz puede apa-
recer al inicio de la enfermedad o durante la
misma, al final está presente en el 55% de los casos.
Los episodios agudos son menos intensos que los
del pabellón auricular (a veces pueden aparecer sin
la presencia de ataques agudos), se manifiestan con
dolor nasal, dolor al contacto o a la presión, ligera
tumefacción y raramente enrojecimiento. En oca-
siones puede asociar congestión nasal, rinorrea,

costras nasales y epistaxis. Los episodios repetidos
o mantenidos producen una deformidad caracterís-
tica en “silla de montar”. Esta se observa con mayor
frecuencia en pacientes jóvenes, en particular en
mujeres(2,12).

Condritis del árbol laríngeo-traqueo-bronquial
Aparece en cerca del 50% de los pacientes. La afec-
tación laríngea produce disfonía o afonía, tos irrita-
tiva, hipersensibilidad local en laringe, cartílago
tiroideo y tráquea proximal. El edema de la mucosa
puede producir estrechamiento e incluso obstruc-
ción de las vías respiratorias produciendo estridor
y colapso, provocando así la amenaza de la vida y
la necesidad de traqueotomía inmediata. La esteno-
sis subglótica aparece predominantemente en
mujeres(12). 

Si la afectación es a nivel del tracto respiratorio
inferior puede provocar neumonía e insuficiencia
respiratoria. Puede ser subclínica y retrasar el diag-
nóstico. Es imprescindible el diagnóstico y el trata-
miento precoz de la afectación de las vías respira-
torias ya que puede convertirse en potencialmente
mortal debido a la posible aparición de traqueo-
broncomalacia. Los pacientes jóvenes con afecta-
ción temprana de las vías respiratorias tienen peor
pronóstico(11,13). La afectación de las vías respira-
torias aislada puede ser una forma de PR frustrada
en ausencia de otras manifestaciones clínicas(13). 

Condritis costal
Provoca dolor y tumefacción en las articulaciones
paraesternales (esternoclavicular y costocondral).
Menos frecuente y poco relevante. Rara vez puede
producir deformidad de la pared torácica (pectus
excavatum).
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Manifestaciones clínicas Frecuencia inicial (%) Frecuencia total (%)

• Condritis auricular
• Silla de montar
• Pérdida de audición
• Artritis
• Condritis costal
• Condritis nasal
• Ocular
• Escleritis/epiescleritis
• Larigotraqueo-bronquial
• Laringotraqueoconstricción
• Vasculitis sistémica
• Disfunción valvular
• Lesiones cutáneas

39
18
9
36
2
24
19
19
26
15
3
0
7

85
29
30
52
2
54
51
47
48
23
10
6
28

Tabla 1: Frecuencia de las manifestaciones clínicas (Modificado de Izaak et al(15,36))
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Manifestaciones musculoesqueléticas
La afectación articular es la segunda manifestación
mas frecuente. Se presenta hasta en un 70% de los
casos a lo largo de la duración de la enfermedad. La
artritis puede ser de grandes y pequeñas articulacio-
nes, monoarticular, oligoarticular o poliarticular y
por lo general es asimétrica, migratoria, seronegati-
va y no erosiva(14). Suele ser de inicio agudo y curso
episódico. Se puede resolver espontáneamente en
días o semanas o con ayuda de AINEs. Puede haber
un solapamiento con otras patologías que cursan
con artritis, por lo general con las espondiloartritis y
la artritis reumatoide (en este caso la artritis es ero-
siva). En ocasiones, hay artralgias, tenosinovitis y
raquialgia inflamatoria.

Manifestaciones oculares
La afectación ocular es frecuente, hasta un 22% en el
momento de la presentación y hasta el 60% en algún
momento de la evolución de la enfermedad(15). Las
formas de afectación ocular pueden ser leves o seve-
ras y manifestarse como epiescleritis, escleritis,
adelgazamiento escleral, queratitis ulcerativa perifé-
rica, uveítis anterior o posterior, lesiones conjuntiva-
les en parche asalmonado (hiperplasia linfoide reac-
tiva) e incluso proptosis unilateral o bilateral(16). La
epiescleritis y la escleritis son las más frecuentes.
Las “manchas de color salmón” de la conjuntiva tam-
bién han sido descritas en pacientes con sarcoidosis,
mieloma múltiple, linfoma, leucemia y amiloido-
sis(17). Cuando existe proptosis hay que realizar
diagnostico diferencial con la granulomatosis de
Wegener y con un linfoma(18).

Manifestaciones audiovestibulares
Son poco frecuentes. Puede haber afectación auditi-
va y/o vestibular. Por la inflamación (condritis rela-
cionada con la trompa de Eustaquio) del oído inter-
no se puede producir hipoacusia, tinnitus y vértigo.
Puede aparecer también trastornos neuro-sensoria-
les cocleares o vestibulares por vasculitis de la arte-
ria auditiva interna o alguna de sus ramas vestibular
o coclear.

Manifestaciones cardiovasculares
Son poco frecuentes pero potencialmente graves,
después de las complicaciones de las vías respirato-
rias son la segunda causa de muerte.
a) Afectación vascular. Es rara. Puede afectar a cual-

quier tipo y tamaño de vaso, por lo que da lugar a
diversas manifestaciones clínicas. Los vasos de
mediano y pequeño calibre pueden presentar pro-
cesos de tipo vasculítico y ésta marca el pronósti-
co de la enfermedad. La afectación de los grandes
vasos puede ser por estenosis, aneurismas o
ambos. Lo que predomina es la dilatación de la
aorta ascendente con la formación de aneurismas
y la dilatación del anillo aórtico, que puede ocasio-
nar una insuficiencia aortica. También se obser-
van aneurismas de la aorta torácica ascendente y
abdominal. 

b) Lesiones cardiacas. Incluyen la insuficiencia aórti-
ca, que es la lesión valvular más frecuente (7,7%).
Se debe a la dilatación progresiva del anillo aórti-
co o a la destrucción de las cúspide valvular(19).
También aparece afectación de la válvula mitral
(1,8%), a menudo combinada con la anterior. La
afectación valvular puede aparecer al inicio de la
enfermedad o en el curso de la misma. La clínica
es insidiosa, por lo que es recomendable realizar
ecocardiografía periódica para evaluar el engrosa-
miento valvular y la regurgitación(20).

c) Menos frecuentes son las alteraciones de la con-
ducción (bloqueo cardiaco), miocarditis, pericardi-
tis, infarto de miocardio y aneurismas coronarios.

d) Se han descrito casos de tromboflebitis asociados
con anticuerpos antifosfolípidos. 

Manifestaciones renales
Alrededor de un 22% de los pacientes con PR presen-
tan algún tipo de lesión renal, determinada por biop-
sia o por la presencia de hematuria y/o proteinu-
ria(21). Se relaciona con una menor supervivencia. La
afectación renal más frecuente es la glomerulonefri-
tis mesangial, seguida de la glomerulonefritis focal y
segmentaria. Se han descrito casos de nefropatía Ig
A y de nefropatía túbulo-intersticial. La afectación
renal puede presentarse de forma aislada o asociar-

Figura 1. Condritis del pabellón auricular
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se a vasculitis sistémica. Algunas lesiones renales
pueden estar asociadas con enfermedades coexis-
tentes como el lupus eritematoso sistémico y la crio-
globulinemia.

Manifestaciones neurológicas
La afectación del sistema nervioso es excepcional y
suele ser debido a vasculitis. Las alteraciones neuro-
lógicas más comunes descritas son las neuropatías
de los pares craneales II, VI, VII y VIII, signos cerebe-
losos, hemiplejia, convulsiones, tromboencefalitis,
meningoencefalitis linfocitaria, meningitis aséptica,
demencia y encefalitis límbica(22).

Manifestaciones cutáneas
Las lesiones de la piel son muy variadas e inespecí-
ficas. Las lesiones observadas por lo general se aso-
cian a vasculitis: aftas, púrpura, pápulas, nódulos,
pústulas, úlceras, tromboflebitis superficial, livedo
reticularis y necrosis distal. El examen histológico de
las lesiones revela la presencia de vasculitis (general-
mente leucocitoclástica), trombosis de vasos cutáne-
os y paniculitis septal(23). Estas lesiones se asocian a
menudo con síndrome mielodisplásico y a veces se
parecen a las de la enfermedad de Behçet (síndrome
de MAGIC: ulceras orales y genitales con inflamación
cartilaginosa)(2).

Manifestaciones gastrointestinales
La afectación gastrointestinal es poco frecuente,
aunque se incrementa si hay vasculitis sistémica. Ha
habido casos de coexistencia con colitis ulcerosa,
enfermedad de Crohn, esclerosis sistémica y diabe-
tes(24). A veces la disfagia puede ser consecuencia de
alteraciones manométricas del esófago similares a
las de la esclerosis sistémica. También se han descri-
to asociaciones raras con colangitis esclerosante,
cirrosis biliar primaria y neumonitis quística.

DIAGNÓSTICO

No hay una prueba específica para el diagnóstico de
la PR. Este se establece por la clínica descrita con los
datos de laboratorio (VSG, PCR, anemia, eosinofilia),
los métodos de imagen y la biopsia del cartílago
afectado, que se será precisa cuando hay duda diag-
nostica, principalmente cuando la clínica de presen-
tación es atípica.

Criterios diagnósticos
Inicialmente en 1976, Mc Adam(25) y cols, propusie-
ron para el diagnóstico de la PR que se debían cum-
plir al menos tres de una serie de seis criterios: a)

condritis auricular bilateral, b) poliartritis inflamato-
ria seronegativa no erosiva, c) condritis nasal, d)
Inflamación ocular, conjuntivitis, queratitis, epies-
cleritis y uveítis, e) condritis del tracto respiratorio,
f) trastorno cocleares y/o vestibulares.

La confirmación histopatológica se consideraba
necesaria a menos que las manifestaciones clínicas
fueran típicas. Debido a la variabilidad y la elonga-
ción en el tiempo de las manifestaciones clínicas se
propusieron posteriormente unas modificacio-
nes(26); así el diagnostico se establece con tres de los
criterios diagnósticos de McAdam, o uno o más de
estos con confirmación histopatológica, o si hay con-
dritis en dos o más sitios separados con respuesta a
esteroides y/o a dapsona.

En la actualidad, los criterios diagnósticos más
comúnmente empleados son los de Mitchet(27), que
divide los criterios anteriores en mayores y meno-
res, y el diagnóstico se realiza con dos criterios
mayores o uno mayor y al menos dos menores
(Tabla 2). Tiene la ventaja que la biopsia no suele ser
necesaria excepto en casos atípicos.

Hallazgos de laboratorio
Los datos del laboratorio no son específicos. Son úti-
les para excluir otras patologías y para realizar el
seguimiento de la enfermedad. En los brotes, la velo-
cidad de sedimentación (VSG) y la PCR suelen estar
elevadas, se acompaña además, de leucocitosis
moderada y trombocitosis. Estos parámetros son
útiles para valorar la actividad de la enfermedad
pero no se pueden utiliza para controlar la evolu-
ción, que puede avanzar de forma insidiosa. En el
10% de los casos también se detecta eosinofilia, aun-
que su relevancia no está clara y no parece relacio-
narse con la actividad de la enfermedad. También
suele haber anemia normocítica normocrómica,
compatible con anemia de trastornos crónicos.

Criterios mayores
• Condritis auricular
• Condritis nasal
• Condritis larigotraqueal

Criterios menores
• Inflamación ocular (conjuntivitis, queratitis,

epiescleritis, uveítis)
• Pérdida de audición
• Disfunción vestibular
• Artritis seronegativa

Tabla 2: Criterios diagnósticos de la policondri-
tis recidivante, de Michet
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Puede existir elevación policlonal de las inmunoglo-
bulinas séricas. El factor reumatoide y los anticuer-
pos antinucleares (patrón moteado u homogéneo
por inmunofluorescencia)(28) pueden ser positivos y
en menor frecuencia también los anticuerpos anti-
fosfolipídicos. Hay que tener presente que los títulos
elevados sugieren solapamiento con otras patologí-
as (artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico
o síndrome de Sjögren). 

En algunos pacientes se detectan anticuerpos
anticitoplasma de neutrofilos (ANCA)(29), aunque sin
especificidad proteinasa-3. La importancia y relación
de estos con vasculitis asociada no está clara por el
momento. Los anticuerpos anti-colágeno tipo II se
encuentran en menos de la mitad de los pacientes
con PR y preferentemente en las primeras fases acti-
vas de la enfermedad, bajan tras el tratamiento. Se
han detectado también en otras enfermedades como
la artritis reumatoide, espondiloartropatias serone-
gativas, artrosis de cadera y rodilla, esclerosis sisté-
mica, lupus y síndrome de Sjögren(30). Por ahora su
utilidad frente a la actividad y respuesta al trata-
miento de la enfermedad es limitada. Hay datos pre-
liminares de anticuerpos frente a matrilina-1, pero
por el momento están en investigación.

Examen histopatológico
Los hallazgos histopatológicas en los cartílagos
son característicos, pero no patognomónicos y
dependen del momento en que se determinan. En
la fase inicial, hay un infiltrado inflamatorio de

linfocitos CD4, con una proporción variable de
células polimorfonucleares, macrófagos y capila-
res, que penetran en el cartílago del exterior hacia
el interior, además de cambios degenerativos
como perdida de proteoglicanos de la matriz, que
se refleja en la pérdida de la tinción basófila (figu-
ra 2 y 3). A medida que la enfermedad progresa, la
integridad de la estructura del cartílago se pierde

Figura 2. Corte transversal de la biopsia del pabellón auricular

Figura 3. Pérdida de la tinción basófila de la matriz

cartilaginosa con infiltrado de polimorfonucleares y

monocitos alrededor del vaso. Se detecta algún con-

drocito con necrosis central sustituido por tejido

fibroso
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por la invasión del tejido de granulación, que tien-
de a la degeneración de los condrocitos con inva-
sión de la matriz cartilaginosa. La última fase, se
caracteriza por la destrucción completa de la
arquitectura del tejido y la fibrosis, además se
pueden observar calcificaciones y osificación. 

La biopsia debe realizarse durante el brote
agudo para objetivar el infiltrado(2). El cartílago
que más se biopsia es el auricular. Se ha de valo-
rar la relación riesgo-beneficio de las biopsias de
cartílago nasal o traqueal ya que se puede desen-
cadenar un episodio de inflamación y compromi-
so agudo de las vías aéreas.

Pruebas complementarias(32,33)

Pruebas que deben realizarse en todos los pacien-
tes
• El electrocardiograma puede valorar arritmias

secundarias a miocarditis o isquemia miocárdi-
ca. 

• La radiografía simple articular, cuando hay
compromiso articular principalmente para des-
cartar otras patologías, puede valorarse tume-
facción de partes blandas, osteoporosis yux-
taarticular, pinzamientos y erosiones. 

• La radiografía de tórax, es útil para presenciar
posibles complicaciones pulmonares y cardio-
vasculares, como estrechamiento de la tráquea,
neumonía o atelectasias secundarias a obstruc-
ción bronquial, aumento de vascularización o
edema pulmonar, cardiomegalia o alteraciones
en aorta ascendente o descendente. 

• La radiografía lateral del cuello, puede detectar
posibles calcificaciones de tráquea o laringe. 

• Las pruebas de función respiratoria, espirome-
tría, gasometría basal, volúmenes pulmonares y
curvas de flujo/volumen. Estas últimas son úti-
les para valorar el grado y localización de la
obstrucción de la vía aérea y son necesarias
para el seguimiento del enfermo. 

• El ecocardiograma transtorácico, es la prueba
para valorar las válvulas cardiacas, tamaño del
ventrículo izquierdo, fracción de eyección y la
aorta ascendente. Es recomendable realizar uno
basal y repetirlo anualmente.

• Exploración otorrinolaringológica. Se puede
plantear la biopsia del cartílago para la confir-
mación diagnostica en casos de manifestacio-
nes clínicas atípicas. 

Pruebas a valorar según manifestaciones clínicas
especificas
• Como la PR puede afectar tanto a laringe, a trá-

quea y a bronquios, la tomografía computariza-

da (TC) de tórax y cuello es un método funda-
mental para detectar diámetro, extensión y gra-
vedad de la estenosis. La TC de alta resolución
suele ser útil para el estudio de los bronquios
subsegmentarios y la vía aérea fina. Se reco-
mienda realizar al inicio del diagnóstico(34). Hay
que tener en cuenta que si la TC solo se realiza
en inspiración (método habitual), los cambios
en el calibre del árbol bronquial pueden pasar
desapercibidos, ya que se ha demostrado que
pacientes que no presentan alteraciones morfo-
lógicas en inspiración, sí las presentan en espi-
ración, por lo tanto los cortes de las vías respi-
ratorias deben obtenerse en espiración(31). La
principal limitación de la TC es su incapacidad
para distinguir entre fibrosis e inflamación.

• La resonancia magnética (RM) de tráquea y
laringe, es particularmente útil para la evalua-
ción de la tráquea y la laringe; distingue fibro-
sis de inflamación y la inflamación del edema,
incluso en la enfermedad subclínica. Presenta
dos limitaciones, la duración prolongada de la
prueba en pacientes con compromiso respirato-
rio e imágenes de mala calidad debido a los
movimientos respiratorios. 

• La traqueobroncoscopia debe realizar sólo en
casos seleccionados, debido a que existe el ries-
go de colapso traqueo-bronquial en las personas
con las vías respiratorias ya comprometidas.

• La prueba de Holter, se realizará cuando existe
alta sospecha de arritmia.

• La Angio-RM se puede utilizar para localizar la
dilatación aneurismática a lo largo el curso de la
aorta y detectar aortitis antes de que se produz-
ca la dilatación. Es necesario realizar tomas
repetidas de imágenes vasculares, puesto que
las lesiones suelen ser múltiples y recidivantes. 

• Las técnicas invasivas como la aortografía y
angiografía coronaria pueden estar indicadas
para la evaluación de las vasculitis o aneuris-
mas, sin embargo su uso es potencialmente
peligroso debido a la mayor fragilidad de la
pared del vaso. La lesión vascular inducida por
la punción arterial puede provocar un falso
aneurisma, una disección o una trombosis.

• Exploración oftalmológica. Cuando aparecen
manifestaciones oftalmológicas, incluyendo el
fondo de ojo.

• Exploración dermatológica. Si se presentan
lesiones cutáneas y valorar la realización de
biopsia.

• Si existe sospecha de afectación neurológica, se
realizará punción lumbar y RM craneal. El LCR
puede ser normal, aunque a veces se observa
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pleocitosis con predominio de linfocitos, prote-
ínas normales o ligeramente elevadas y glucosa
normal. 

• Si se sospecha afectación del sistema nervioso
periférico se debe realizar un electromiograma.

• Si hay alteraciones en el sedimento urinario se
consultará con nefrólogo y se valorará la reali-
zación de biopsia renal.

• El valor de otras técnicas como la gammagrafía
con galio o con tecnecio actualmente no está
establecido.

ENFERMEDADES ASOCIADAS

La policondritis recidivante se asocia a otras
enfermedades en un 30-35% de los casos, tales
como vasculitis, enfermedades del tejido conecti-
vo, trastornos hematológicos, trastornos derma-
tológicos, patología del sistema endocrino, del
aparato digestivo u otras enfermedades autoin-
munes(14) (tabla 3). Principalmente se asocia a la
vasculitis sistémica, seguida de la artritis reuma-
toide, el lupus eritematosos sistémico (LES) y el
síndrome de Sjögren. De forma más infrecuente
se ha descrito como forma de presentación de
fenómenos paraneoplásicos, especialmente rela-
cionado con síndromes mielodisplásicos y linfo-
mas. La asociación con síndromes mielodisplási-
cos en más frecuente en varones de edad avanza-
da y es frecuente la presencia de lesiones cutáne-
as(3). Ambas enfermedades suelen detectarse
simultáneamente.

TRATAMIENTO

No existe un esquema terapéutico de actuación
establecido en la PR debido a que la etiología de
esta patología es desconocida y la prevalencia baja,
lo que produce una falta de ensayo clínicos contro-
lados para determinar la eficacia y seguridad de las
diferentes terapias utilizadas. Actualmente el enfo-
que terapéutico es en gran medida empírico, se
basa en series de casos publicados. La actitud tera-
péutica debe ser individualizada y de acuerdo con
la forma de presentación, la actividad, la evolución,
la respuesta inicial al tratamiento y la frecuencia de
recaídas. En general el objetivo del tratamiento es
controlar los síntomas para preservar las estructu-
ras cartilaginosas, y se debe iniciar lo más precoz-
mente posible. No se ha demostrado la modifica-
ción del curso de la enfermedad a pesar de conse-
guir controlar las manifestaciones clíni-
cas(14,32,35,36). 

Casos leves
En los casos leves en los que no hay compromiso de
órganos vitales, tales como condritis auricular o
nasal aislada, artritis periférica aislada, raquialgia y
fiebre, pueden responder a AINE, prednisona, col-
chicina y dapsona. 
• Se suele iniciar el tratamiento con un antiinfla-

matorio no esteroideo (AINEs) a dosis completas
durante 7-10 días. Puede ser necesario añadir
tratamiento analgésico.

• Si no hay respuesta se puede comenzar con pred-
nisona. Ésta, es la base del tratamiento en la
mayoría de los pacientes, pues disminuye la acti-
vidad de la enfermedad y reduce la incidencia de
las recurrencias. La dosis inicial varia de 0,5 mg
a 1 mg/kg/día. Suele haber respuesta en una o
dos semanas, entonces se reduce progresiva-
mente la dosis hasta suspender o si no es posi-
ble, hasta la mínima dosis que sea capaz de con-
trolar los síntomas. Las recaídas suelen producir-
se por descensos rápidos del tratamiento o inte-
rrupciones prematuras. En la mayoría de los
casos se requiere tratamiento de mantenimiento
durante largo tiempo. En los periodos de remi-
sión no existe consenso para mantener el trata-
miento corticoideo. 

• Puede asociarse colchicina(37) a dosis de 1
mg/día o cada 12 horas a los AINEs o a la predni-
sona, para prevenir los brotes de la enfermedad.

• Ocasionalmente se ha utilizado la dapsona(38).
Dosis iniciales de 50 a 100 mg/día, subiendo 25
mg cada 1-2 semanas hasta una dosis máxima de
200 mg/día. Cuando se obtiene respuesta, la

• Vasculitis: Granulomatosis de Wegener (GW),
poliarteritis nodosa (PAN),  poliangeitis micros-
copica, enfermedad de Behçet (síndrome de
MAGIC), enfermedad de Churg-Strauss.

• Enfermedades del tejido conectivo: Lupus
eritematoso sistémico, síndrome de Sjögren,
esclerodermia, síndromes overlap.

• Artritis reumatoide, espondilitis anquilosante y
sacroileitis, artritis reactiva, artritis psoriásica.

• Hematológicas: síndromes mielodisplásicos,
linfomas, crioglobulinemia, anemia perniciosa.

• Dermatológicos: psoriasis, dermatitis herpeti-
forme, vitíligo, dermatitis atópica, liquen plano.

• Otras: enfermedad inflamatoria intestinal, cirro-
sis biliar primaria, patología tiroidea, miastenia
gravis, diabetes mellitus, glomerulonefritis.

Tabla 2: Enfermedades asociadas a policondri-
tis recidivante
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dosis se disminuye progresivamente hasta la
mínima dosis eficaz. Se puede intentar suspen-
der si el paciente está estable. El inconveniente
de este fármaco son sus numerosos efectos
secundarios tales como anemia hemolítica, alte-
raciones hepáticas, discrasias sanguíneas, reac-
ciones de hipersensibilidad, dermatitis exfoliati-
vas, neuropatía periférica y alteraciones menta-
les. Además no se debe utilizar en caso de aler-
gia a sulfonamidas, anemia severa o déficit de
glucosa-6-fosfato deshidrogenasa (se recomien-
da su determinación antes de iniciar este fárma-
co).

En los casos que no haya respuesta al tratamien-
to inicial glucocorticoideo o con dapsona se pue-
den tratar con una combinación de ambos fárma-
cos.

• Inmunosupresores. Se utilizan de segunda línea
cuando no ha habido respuesta al tratamiento
con prednisona y/o dapsona o como ahorradores
del tratamiento glucocorticoideo. Se pueden
prescribir en monoterapia o en combinación con
los anteriores. El más utilizado es el metotrexa-
to(39,40) (dosis de 15 mg/semana hasta 25
mg/semana), aunque también se ha empleado
azatioprina (2 mg/kg/día) y ciclosporina A (2-5
mg/kg/día)(41).

Implicación de órganos
En los casos en los que hay implicación de órganos
que pueden comprometer la vida del paciente el
enfoque terapéutico debe ser menos conservador.
Cuando hay afectación ocular, laríngeo-traqueal,
bronquial, cardiovascular, renal o neurológica, el
tratamiento se determinará en función del órgano
dañado y de la severidad de la afectación.
• La prednisona (1 mg/kg/día) es la base del trata-

miento por vía oral. Los pulsos de metipredniso-
lona intravenosa (1 g/día en bolo durante 3 días
consecutivos) se emplean en los brotes graves,
especialmente si hay afectación de vías respira-
torias, cardiovascular, daño grave en los órganos
de los sentidos, afectación del sistema nervioso
central o vasculitis sistémica. 

• En estos casos severos el tratamiento debe ser
combinado, se precisa un glucocorticoide y ade-
más otro fármaco inmunomodulador o inmuno-
supresor. La elección del inmunosupresor es
empírica ya que no hay evidencias científicas
que apoyen un régimen frente a otro. En general
el fármaco es elegido en función de la gravedad
de los síntomas y basándose en las estrategias
terapéuticas empleadas en otras patologías
autoinmunes. En principio los más utilizados son

el metotrexato, la azatioprina, la ciclosporina A y
la ciclofosfamida. También se ha descrito algún
caso tratado con leflunomida(42), micofenola-
to(43), clorambucil e inmunoglobulinas intrave-
nosas(44). La ciclosporina A puede ser especial-
mente útil cuando hay afectación ocular refracta-
ria(45). La ciclofosfamida(46, 47), se debe reservar
para los casos más graves y se suele poner en
pulsos intravenosos, siguiendo la pauta estable-
cida en el LES.

• La terapia biológica esta menos documentada
que las anteriores, y queda a criterio del clínico
su indicación en los casos de PR refractarias a
tratamientos convencionales. En general los
pacientes tratados o los reportados son pocos y
el periodo de seguimiento corto por lo que no se
pueden sacar conclusiones validas. 

Se han publicado series de casos con rituxi-
mab(48,49) con resultados contradictorios.
También con antagonistas del factor de necrosis
tumoral (TNF)(50), como infliximab(51), etanercept
y adalimumab(52). Son series que incluyen pocos
casos, en pacientes refractarios a los tratamien-
tos habituales y generalmente con aceptables
resultados. Se han utilizado cuando hay enfer-
medad laringotraqueal, vasculitis necrotizante,
epiescleritis/escleritis, valvulopatía aórtica,
sinovitis e inflamación del cartílago nasal. Son
necesarios estudios controlados para poder eva-
luar el papel de los anti-TNFα en la PR. Además
también se han publicado algún paciente tratado
con anakinra(51,53) y con tocilizumab(54,55).

• El trasplante de células madre hematopoyéticas.
Pueden ser candidatos aquellos pacientes que no
responden a los tratamientos previos. Al igual
que en otras enfermedades autoinmunes se han
descrito casos en los que se ha realizado. Los
avances en la técnica ha reducido significativa-
mente la mortalidad asociada a este procedi-
miento. 

Cirugía
La cirugía está indicada en casos y momentos muy
concretos. Se deberá valorar siempre los riesgos y
los beneficios, y de realizarse, preferentemente
cuando el paciente se encuentra estable de su
enfermedad. 

Será necesaria para tratar estenosis o colapso de
las vías respiratorias que puede precisar traqueoto-
mía, ventilación mecánica, cirugía traqueal o próte-
sis (stent). La cirugía de reconstrucción laríngeo-
traqueal presenta pobres resultados. También se
precisa la intervención quirúrgica en las valvulopa-
tías graves y en los aneurismas aórticos. Con res-
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pecto al recambio de válvulas o valvuloplastia es
controvertido el procedimiento a seguir y el
momento optimo para realizarla. Por último las
cirugías correctoras como la reconstrucción nasal
son más exitosas cuando la actividad de la enfer-
medad está controlada.

Antes de cualquier cirugía hay que valorar el alto
riesgo que supone para estos pacientes una aneste-
sia general, por lo que se prefiere la anestesia local
o regional siempre que sea posible. En general la
cirugía en estos paciente supone un número alto de
fracasos por la inflamación próxima a los lugares de
la intervención y por el estimulo de la inflamación
que produce la propia cirugía(32,35).

EVOLUCIÓN, CURSO Y PRONÓSTICO

El curso clínico de la PR es muy variable, puede ir
desde una forma benigna o crónica, hasta una
forma grave y rápidamente progresiva. En la mayo-
ría de los casos cursa con brotes que afectan a car-
tílagos, articulaciones o vasos independientemen-
te, pero en algunos se produce un curso de deterio-
ro progresivo refractario al tratamiento. Puede
haber remisión permanente de la enfermedad, aun-
que hay que tener presente, que pacientes aparen-
temente en remisión clínica pueden tener actividad
subclínica y la enfermedad progresar de forma
silente. 

En una serie de pacientes adultos se estimaba
una tasa de supervivencia a 5 años entre 66% y el
75% (45% si la PR ocurría con vasculitis sistémica) y
una supervivencia a los 10 años de 55%(27). Las cau-
sas más frecuentes de muerte son las infecciones
(secundarias a corticoides o a compromiso de vías
respiratorias), la afectación laríngeo-traqueal o
bronquial y las vasculitis sistémicas. En los pacien-
tes menores de 50 años(25), la deformidad en silla
de montar y la vasculitis sistémica son indicadores
de peor pronóstico(27). Otras, como la enfermedad
cardiaca valvular con insuficiencia cardiaca intrata-
ble, enfermedad renal, cáncer y anemia también
influyen en un peor pronóstico.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La gran variabilidad de manifestaciones clínicas y
la presentación generalmente progresiva de estas
en el tiempo, obliga a realizar un diagnóstico dife-
rencial con otras patologías que comparten una
similitud en las manifestaciones clínicas (afecta-
ción de estructuras cartilaginosas, de los órganos

de los sentidos, de las vías respiratorias y del siste-
ma cardiovascular) y que pueden conducir a un
diagnostico erróneo(32,33). Las enfermedades infla-
matorias granulomatosas crónicas representan el
mayor desafío.

En general, la granulomatosis de Wegener (GW)
es la patología con la que hay que realizar el prin-
cipal diagnóstico diferencial. Ambas comparten la
deformidad de la nariz en silla de montar, la este-
nosis subglótica, la escleritis, y a veces, la afecta-
ción audio-vestibular o la glomerulopatía pauciin-
mune. El diagnóstico diferencial debe realizarse
por la histopatología y por las manifestaciones clí-
nicas mas especificas de cada patología. Los datos
que sugieren GW son la pansinusitis, las lesiones
del parénquima pulmonar y la mononeuritis múlti-
ple, mientras que el colapso dinámico traqueo-
bronquial y los aneurismas de la aorta orientan a la
PR. La condritis auricular es excepcional en la GW,
mientras que la afectación renopulmonar es rara en
la PR. Los títulos de PR cuando están presentes son
bajos y no específicos. Puede existir superposición
de ambas entidades. 

Entidades con las que hay que realizar un
diagnostico diferencial
Inflamación del cartílago auricular
• Traumatismos, agentes químicos, exposición al

frio, cirugía.
• Puede ser secundaria a un proceso granulomato-

so crónico o agudo no infeccioso como la con-
drodermatitis helicis nodularis (lesión mas locali-
zada y circunscrita), de etiología desconocida
que puede confundirse por su semejanza histo-
lógica con la PR. 

• Infecciones: bacterias piógenas, tuberculosis,
hongos, sífilis, lepra, leishmaniosis.

Inflamación y deformidad del cartílago nasal (en
silla de montar). En la PR no se inflama la mucosa
• Lesión granulomatosa infecciosa (sífilis congéni-

ta, lepra)
• Granulomatosis de Wegener
• Lesión granulomatosa linfomatoide, neoplasias

(carcinoma, linfoma).
• Traumatismo directo

Estenosis de vías aéreas
• Epiglotitis
• Lesión post-intubación
• Neoplasia
• Granulomatosis de Wegener
• Traqueobroncopatia osteocondroplástica
• Variantes de amiloidosis
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• Rhinoescleroma (enfermedad granulomatosa
crónica por Klebsiella rhinoscleromatis)

• Pénfigo vulgar
• Lesiones del mediastino infecciosas o no infec-

ciosas (TBC, Histoplasmosis, sarcoidosis)

Inflamación ocular
• Vasculitis sistémicas necrotizantes (PAN, enfer-

medad de Wegener, síndrome de Cogan, síndro-
me de Behçet)

• Artritis reumatoide
• Espondiloartritis seronegativa
• Sarcoidosis

Aortitis y aneurismas aórticos
• Enfermedades del tejido conectivo (síndrome de

Ehler-Danlos, síndrome de Marfan)
• Necrosis quística de la media
• Sífilis 
• Arterioesclerosis

Costocondritis
• Síndrome de Tietze
• Infecciones (bacterias piógenas, TBC, hongos,

virus)
• Traumatismos
• Drenaje de foco intratorácico o intraperitoneal
• Dolor irradiado desde pared torácica
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