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Tos cronica como presentacion
de una enfermedad infrecuente
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Chronic cough as presentation of a rare disease

Se presenta un hombre de 42 afios con diag-
nodstico de resistencia a Insulina en tratamiento
con metformina 850 mg/dia, atorvastatina 10
mg/dia. Trabaja en empresa de metalmecanica
(jefe), expuesto ocasionalmente a polvo metalico.
Septoplastia nasal en enero de 2012. Refiere que
tras un resfrio comun (marzo de 2012) perma-
necidé con tos que no cedid por lo que consultd
en varias ocasiones. Cuatro meses después fue
hospitalizado con diagndstico de obstruccion
bronquial difusa (tos, disnea, sibilancias y dolor
esternal). En esa oportunidad no se encontrd
agente infeccioso (panel viral, serologia Myco-
plasma, Bordetella, antigeno urinario Neumococo
y Legionella todos negativos) y la tomografia
computarizada (TAC) de torax fue informada
como practicamente normal (salvo por atelectasia
lineal en LID). Cuantificacién de inmunoglobu-
linas, electroforesis de proteinas, perfil hepatico,
TSH, IgE, B2 microglobulina, todos en rangos
normales. ANA negativo. Hemograma de la hos-
pitalizacion: hemoglobina 10,4 g/dL, hematocrito
32% y VHS 100 mm/h. Ferritina 821,1 UI/L.
Nasofaringolaringoscopia: sugerente de reflujo
faringolaringeo. VIH negativo. ECG: taquicardia
sinusal sin signos de isquemia.

Fue dado de alta tras estabilizacion de sin-
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tomas, con 20 mg de prednisona diarios que
mantuvo por 4 meses hasta consultar nueva-
mente. En esa oportunidad destacaba al examen
fisico: disfonia, tos persistente que interrumpia
la conversacion, rinolalia discreta, murmullo
pulmonar disminuido leve global, espiracion pro-
longada y sibilancias escasas difusas. Se plante6
Asma bronquial como hipdtesis diagnostica e
inici¢ tratamiento con Salmeterol/Fluticasona
(100 pg/1.000 pg diarios), continud con predni-
sona, omeprazol, Fluticasona nasal y Loratadina
en espera de exdmenes.

La espirometria evidencio6 una alteracion ven-
tilatoria obstructiva moderada que no se modificd
con salbutamol (valores basales: VEF;: 1,62 L
(48%), CVF: 2,66 L (65%) VEF,/CVF: 0,61;
con salbutamol: VEF: 1,73 L y CVF: 2,71 L).
La tos disminuy6 en un 80% tras dos semanas de
iniciar este esquema terapéutico. Sin embargo, el
paciente seguia con dolor retroesternal que se re-
producia a la palpacion. El hemograma de control
revelo hemoglobina de 13,4 g/dL, hematocrito
34%, VHS 14 mm/h. Reapareci6 tos y dolor tras
disminuir dosis de prednisona a 10 mg/dia y se
solicité TAC de torax (Figura 1), dado que el
paciente continuaba con dolor y tos a pesar de
tratamiento bien llevado.
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Figura 1. Los cortes en plano axial (a-d) muestran aumento de la atenuacion de las paredes traquales,
y engrosamiento liso de la pared anterior y lateral de ésta con respeto de la pared posterior membra-
nosa. Se aprecia ademas una calcificacion focal en el espesor de la pared traqueal y aumento de grosor
concéntrico de la pared de los bronquios fuentes y lobares. El corte sagital (e) muestra la diferencia
de grosor de la pared anterior vs la pared posterior membranosa respetada. En el corte coronal (f) se
observa el extenso compromiso de la via aérea comprometiendo globalmente la traquea y la extension
hacia bronquios fuentes y lobares.
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Figura 2. En el lado izquierdo
se observa el corte axial a ni-
vel de la carina en inspiracion,
con el engrosamiento de las
paredes bronquiales. En el
cuadro de la derecha, al mis-
mo nivel, pero en espiracion
forzada, se aprecia el colapso
de mas de un 50% del lumen
de la via aérea.

. Cual es su diagnostico?

En base a los hallazgos de la TAC de torax
se hizo el diagnostico clinico radiologico de
Policondritis recidivante. El paciente continud
con prednisona, en dosis de 40 mg/dia. ANA,
ANCA, AntiDNA, ENA, FR, todos negativos. El
paciente no tiene manifestaciones en pabellones
auriculares ni en la nariz. No hay evidencias de
compromiso cardiaco hasta el momento.

Fue evaluado en conjunto con reumatdlogo
y se decidi6 inciar ciclofosfamida en pulsos y
luego azatioprina 150 mg/dia v.0. con respuesta
clinica favorable: ha disminuido la tos y la disnea
en 80% y el paciente ha mejorado su calidad de
vida.

Discusion

La policondritis recidivante!'? es una entidad
considerada rara en la literatura internacional. Es
una enfermedad multisistémica, cronica, progre-
siva, debilitante y discapacitante. Se caracteriza
por episodios recurrentes de inflamacion de las
estructuras cartilaginosas involucradas, principal-
mente oidos, nariz, traquea y bronquios principa-
les. La edad mas frecuente de presentacion es en
la década de los 40 y su distribucion es equitativa
entre hombres y mujeres.

El compromiso de las vias respiratorias® ocurre
en aproximadamente la mitad de los pacientes
durante su evolucion y no es la forma de presen-
tacion inicial mas frecuente. Habitualmente los
pacientes desarrollan manifestaciones auriculares
y nasales antes que las respiratorias.

El compromiso de vias aéreas se considera
un signo de mal pronoéstico dado que al ser una
enfermedad progresiva, evoluciona con cambios
fibroticos y estrechamiento difuso de ésta con
alteraciones en el flujo de aire*. De hecho, mas
del 50% de las muertes en pacientes con esta
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enfermedad se atribuyen al compromiso respira-
torio. Por otro lado, se produce inflamacion car-
tilaginosa persistente y alteracion de la funcion
mucociliar. Estos factores mas el uso de inmu-
nosupresores como tratamiento de la inflamacion
cronica, predisponen al paciente a infecciones
respiratorias recurrentes.

También se ha descrito el compromiso de
cartilagos costoesternales (muy raro) como muy
probablemente present6 este paciente. Este hecho
dificulta atin mas la respiracion y la calidad de
vida de quienes tienen Policondritis Recidivante.

La dificultad diagnéstica de los pacientes que
inician esta enfermedad con compromiso respi-
ratorio, es que la mayoria de las veces el diag-
nodstico se retarda dado que las manifestaciones
iniciales habitualmente son tos y disnea como
en el paciente que presentamos. Es comin que
estos sintomas inespecificos sean interpretados
como asma o limitacion cronica al flujo aéreo y
que reciban esteroides inhalados o sistémicos con
respuesta clinica parcial. Ademas, las pruebas de
funcién pulmonar son poco especificas®. Solo
cuando el clinico considera que el paciente con-
tinlla sintomatico a pesar de tratamiento es que
se plantea investigar otras patologias mediante
imagenes como en este caso. Cuando aparece
compromiso respiratorio en pacientes con poli-
condritis, el diagnostico es obvio. En el examen
fisico pulmonar no hay signos que lo sugieran.
De los hallazgos més frecuentes cuando estos
existen, es el estridor.

Caracteristicamente la TAC de torax puede
mostrar lesiones laringotraqueales y anorma-
lidades en la traquea y grandes bronquios. Las
manifestaciones mas comunes son el aumento
de atenuacioén y engrosamiento liso de las pa-
redes de la via aérea, con o sin calcificaciones,
siendo menos frecuentes la estenosis traqueal y/o

Rev Chil Enf Respir 2013; 29: 104-107



TOS CRONICA COMO PRESENTACION DE UNA ENFERMEDAD INFRECUENTE

bronquial®. El engrosamiento de la pared anterior
y lateral con respeto de la pared posterior mem-
branosa es practicamente patognomoénica de esta
enfermedad (Figura 1). Ademas, el compromiso
del cartilago predispone al colapso de la via
aérea en espiracion (traqueomalacia), lo que es
mejor evaluado con TAC de térax dinamica en
espiracion forzada’ (Figura 2). La obstruccion del
flujo aéreo puede conducir a atrapamiento aéreo
y oligohemia pulmonar, atelectasias, neumonitis
obstructiva o bronquiectasias®. En un estudio de
18 pacientes con esta patologia, la TAC dinamica
en espiracién mostro atrapamiento aéreo lobuli-
llar en 4 de ellos, en ausencia de compromiso de
la via aérea principal, lo que sugiere que la via
aérea pequefia también puede ser comprometida’.
La resonancia magnética podria tener un papel en
el control de estos pacientes determinando activi-
dad de la enfermedad a través de demostracion
de aumento de la senal de la pared en secuencias
potenciadas en T2 y aumento de la sefal en se-
cuencias potenciadas en T1 posterior al uso de
Gadolinio como medio de contraste'®.

La broncoscopia es el paso diagnodstico si-
guiente en pacientes con tos y disnea que no res-
ponde a tratamiento!!, pero puede desencadenar
inflamacién traqueal y bronquial por lo que no
se aconseja.

Los diagnosticos diferenciales de la estrechez
traqueal difusa incluyen procesos inflamatorios,
neoplasicos e infecciosos. En los adultos, la
tuberculosis traqueal es rara y se acompana de
lesiones cavitadas en el parénquima. Otros diag-
nésticos diferenciales son la amiloidosis y la sar-
coidosis cuyos hallazgos radiologicos permiten
hacer la diferencia.

Los hallazgos histopatologicos de los pacientes
que se someten a biopsia traqueal corresponden
a pérdida de la tincion basofilica de la matriz
cartilaginosa, infiltracion pericondral de células
redondas y destruccion del cartilago con reem-
plazo fibroso. Las biopsias endobronquiales no
proveen de cartilago por lo que no son ttiles en
el diagnostico.

El tratamiento se basa en inmunosupresion con
esteroides solos o en combinacion con otro in-
munosupresor, a pesar de que no existen trabajos
randomizados y prospectivos que lo avalen dada
su condicion de enfermedad rara. Tampoco se ha
establecido la duracion optima del tratamiento
ni las dosis mas efectivas. La recomendacion de
expertos es iniciar el tratamiento con Prednisona
1 mg/kg/dia por 8 a 12 semanas y reevaluar al
paciente en forma periddica para mantener al
paciente con la minima dosis que permita su
estabilidad clinica. Se ha utilizado azatioprina,
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ciclofosfamida y otros como metotrexato y anti-
TNFa.

La evolucion de la enfermedad es variable,
describiéndose casos de estabilidad con terapia
inmunosupresora, remision espontanea, progre-
sion hacia estenosis critica de la traquea y muerte
a pesar de intentos de manejo de la via aérea con
stents endobronquiales.
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