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Streszczenie

Nawracajace zapalenie chrzastek jest chorobg charakteryzujaca sie niszczeniem
tkanki chrzestnej ucha zewnetrznego, nosa, krtani, drzewa oskrzelowego, stawow
obwodowych, ale réwniez tkanek pozbawionych chrzagstki, takich jak: oko, serce,
naczynia krwionos$ne czy skéra. Nieleczona prowadzi do rozwoju powaznych, cza-
sami zagrazajacych zyciu powiktan: znieksztatcenia ucha zewnetrznego, uszkodze-
nia btednika, gtuchoty, zapadniecia grzbietu nosa, podgto$niowego zwezenia krtani
i tchawicy z niewydolnoscia oddechowa, zapalenia twardoéwki, rogéwki i btony na-
czyniowej oczu, ktére mogag prowadzi¢ do trwatego uszkodzenia wzroku. W prze-
biegu choroby moze réwniez doj$¢ do poszerzenia aorty wstepujacej z uszkodze-
niem aparatu zastawkowego, zapalenia naczyn krwiono$nych i niewydolno$ci nerek.
Przyczyna nawracajgcego zapalenia chrzgstek nie jest znana. Istotna role odgrywaja
zaburzenia immunologiczne. W zajetych chorobg tkankach obecne sg kompleksy
immunologiczne i limfocyty. W 1/3 przypadkéw wspétistnieje z innymi schorzeniami
systemowymi, ktdre modyfikujac jej przebieg, utrudniajg rozpoznanie. Ze wzgledu na
réznorodno$¢ objawdw klinicznych, ktére zmieniajg sie wraz z nasileniem i czasem
trwania choroby, a takze jej rzadko$¢ proces diagnostyczny u ok. 70% pacjentéw trwa
ponad rok. W leczeniu stosowane sa niesteroidowe leki przeciwzapalne oraz sterydy
w matych dawkach. W stanach zagrozenia zycia konieczne sg wyzsze dawki sterydéw
podawane doustnie lub w formie pulséw dozylnych. W artykule oméwiono przypadek
65-letniej pacjentki, u ktérej wystgpito zapalenie matzowin usznych, nosa, rogowki
oraz drobnych stawéw dtoni. Opierajac sie na kryteriach diagnostycznych McAdama
i wsp., rozpoznano nawracajace zapalenie chrzastek. Wigczenie niewielkiej dawki ste-
rydéw pozwolito na szybkie ustgpienie dolegliwosci.

Summary

Relapsing polychondritis (RPC) is an autoimmune disease characterized by the inflam-
mation and destruction of the cartilaginous tissues, particulary the external ear, nose, lar-
ynx, respiratory tract, peripheral joints, but also tissues without cartilages such as the eye,
heart, blood vessels or skin. Untreated disease leads to the development of serious, some-
times life-threatening complications: deformation of the ear, damage to the labyrinth, deaf-
ness, saddle nose deformity, subglottic stenosis of the larynx and trachea with airway ob-
struction resulting in even respiratory failure and death, scleritis, keratitis and uveitis, which
can lead to permanent eye damage. In the course of the disease, it may also be possible
aortic aneurysm with aortic annular dilitation, vasculitis and renal failure. The etiopatho-
genesis of relapsing polychondritis is still anonymous. Antibodies and humoral immunity
play a role in disease pathogenesis. Immune complexes and lymphocytes are present in
the diseased tissues. Approximately in one-third of the cases relapsing polychondritis is
associated with other systemic diseases, which modifying the course of disease, makes it
difficult to recognize. The widespread diversity of clinical manifestations, that change with
the disease severity and duration, and its rare occurrence, make diagnostic procedures in
about 70% of patients last for over a year. Non steroidal anti-inflammatory drugs (NSAISD)
and low-dose steroids are used in the treatment. In patients with potentially severe mani-
festations higher doses of steroides are required orally or in the form of intravenous pulses.
This article discusses the case history of a 65-year-old-woman with the ear, nose, corneal
and small joint of hands inflammation. The diagnosis, with normal laboratory results and
without histopathological confirmation, was made on the basis of McAdam criteria. Medi-
cal treatment of RPC depends on disease severity and extension of the disease. Adminis-
tration of a small dose of steroids allowed for a quick cure of ailments.
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WSTEP

Nawracajgce zapalenie chrzgstek (ang. relapsing
polychondritis — RPC) to choroba autoimmunologicz-
na, charakteryzujgca sie zapaleniem tkanki chrzestnej
uszu, nosa, krtani, tchawicy i oskrzeli, stawéw obwo-
dowych, a takze innych narzadéw bogatych w prote-
oglikany, takich jak: oko, serce, naczynia krwionos$ne,
ucho wewnetrzne, klebuszki nerkowe i skéra. Jej etio-
patogeneza pozostaje niewyjasniona. Czesto wspodt-
istnieje z innymi chorobami autoimmunologicznymi.
Rozpoznanie opiera sie na kryteriach diagnostycznych
McAdama i wsp. Przebieg choroby jest trudny do prze-
widzenia. Leczenie zalezy od aktywnosci choroby,
czesto konieczne jest zastosowanie glikokortykoidow
w niskich dawkach (1-4).

OPIS PRZYPADKU

Szescdziesieciopiecioletnia pacjentka przyjeta zo-
stata do szpitala na oddziat geriatryczny z powodu
wystepujgcych od 3 miesiecy bolu i obrzekow stawdw
nadgarstkowych, $rédreczno-paliczkowych i miedzy-
paliczkowych blizszych obu dioni. Skarzyta sie rowniez
na trwajgcg okoto godziny poranng sztywnos¢ sta-
wow dtoni i nadgarstkdw. Dziesie¢ miesiecy wczesniej
przechodzita ostre zapalenie matzowin usznych. Oby-
dwie byly zaczerwienione, obrzekniete, ciepte i bardzo
mocno bolaty (ryc. 1). Nie towarzyszyta im gorgczka,
nie poprzedzity objawy infekcyjne. Zapalenie ustapito
dopiero po wigczeniu przez konsultujgcego pacjent-
ke dermatologa doustnych sterydow (metylopredni-
zolon stosowany byt przez miesigc, dawki pacjentka
nie pamietata). Rozpoznania nie postawiono. Badania
laboratoryjne nie byty wykonane. Od tego czasu kilka-
krotnie wystepowaty zaostrzenia w postaci obrzekow
i bélu obu matzowin usznych, ale 0 mniejszym nasi-
leniu. Pacjentka trzykrotnie przechodzita zapalenie ro-
gowki prawego oka. Po tygodniu od wigczenia pred-
nizonu w dawce 10 mg/dobe bdl, obrzeki i sztywnos¢
poranna stawow, podobnie jak dolegliwosci bolowe
matzowin usznych byty zdecydowanie mniejsze.

Pacjentka bez istotnej przesziosci chorobowej, do-
tychczas nie byta hospitalizowana.

W badaniu przedmiotowym stwierdzono wystepo-
wanie niewielkich obrzekdéw oraz boélu przy ucisku
stawow nadgarstkowych, $rodreczno-paliczkowych
i miedzypaliczkowych blizszych obu dtoni. Matzowi-
ny uszne, z wyjatkiem ptatkdw, byty bolesne przy
dotyku, nieznacznie obrzekniete i zaczerwienione.
Wystepowata rowniez niewielka bolesnos¢ dotyko-
wa grzbietu nosa. Poza tym nie stwierdzono innych
nieprawidtowosci.

W badaniach laboratoryjnych morfologia prawi-
dtowa, parametry zapalne niskie. Prawidtowe byty
tez: wskazniki funkcji watroby, nerek i tarczycy,
poziom kwasu moczowego, odczyn Waalera-Ro-
sego, przeciwciata przeciwcytrulinowe i przeciwjg-
drowe (ANA2 i ANAS3). Nie stwierdzono zaburzen
elektrolitowych. Prawidtowe byty poziom glukozy
i lipidogram. W rtg klatki piersiowej pola ptucne bez

Ryc. 1. Zdjecie wykonane przez pacjentke w czasie ostrego zapale-
nia ucha zewnetrznego: matzowina uszna obrzeknieta i zaczerwie-
niona. Typowo proces zapalny nie obejmuje ptatka ucha

zmian naciekowych i ogniskowych, sylwetka ser-
ca nieznacznie poszerzona. W usg jamy brzusznej
wykazano obecno$¢ 17 mm okotomiedniczkowej
torbieli lewej nerki, poza tym bez nieprawidtowosci.
W ECHO serca stwierdzono poszerzenie do 42 mm
aorty wstepujgcej oraz obecno$é¢ tagodnej niedo-
mykalnosci zastawki mitralnej. Wielko$é jam serca
oraz kurczliwo$¢ odcinkowa i globalna $cian pozo-
stawaty w normie. Wynik spirometrii byt prawidtowy.
Wykonano réwniez rtg dtoni i stép. Poza ptaskosto-
piem poprzecznym obu stép z koslawieniem palu-
chéw obecne byly drobne zmiany zwyrodnieniowe
z niewielkimi cechami zaniku kostnego w stawach
$rédstopno-paliczkowych | oraz $rédreczno-palicz-
kowych | i miedzypaliczkowych dalszych obu dtoni.
Nie stwierdzono wystepowania zmian typowych dla
procesu zapalnego: rozrzedzen struktury kostnej,
nadzerek, torbieli itp. Badanie usg nie wykazato
obecnosci wysieku w stawach obwodowych.

Pacjentka konsultowana laryngologicznie — poza
zmianami w zakresie matzowin usznych i bolesnoscig
grzbietu nosa nie wykazano innych nieprawidtowosci.

Kobiete wypisano do domu z zaleceniem kontynu-
acji sterydoterapii (prednizon w dawce 5 mg/dobe).
Do leczenia wigczono tez wapn i witamine D.

DYSKUSJA

Nawracajgce zapalenie chrzgstek jest chorobg
rzadkg. Czesto$¢ zachorowan wynosi 3-4 przypadki/
milion oséb. Poczatek choroby przypada najczesciej
na 5. dekade zycia. Pojawi¢ sie moze jednak w kaz-
dym wieku, réwniez u dzieci (4). Nieco czesciej chorujg
kobiety. Czesto, bo w ok. 30% przypadkdw, wspotist-
nieje z chorobami o podtozu immunologicznym (1).
Sa to uktadowe choroby tkanki tgcznej, najczesciej
zespot Sjogrena, ponadto reumatoidalne zapalenie
stawoéw, toczen rumieniowaty uktadowy, choroba
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Behceta (naktadanie sie RPC z chorobg Behgeta to tzw.
zespot MAGIC: Mouth and Genital ulceration with In-
flamed Cartilage) (5). Pozostate to: choroby zapalne
naczyn, seronegatywne artropatie (zesztywniajace
zapalenie stawow kregostupa, tuszczycowe zapa-
lenie stawdw), zaburzenia hematologiczne (zespét
mielodysplastyczny, chtoniaki ziarnicze i nieziarni-
cze), zaburzenia hormonalne (choroba Hashimoto,
choroba Gravesa-Basedowa, cukrzyca t. I), choroby
przewodu pokarmowego (wrzodziejgce zapalenie
jelita grubego, choroba Crohna, pierwotna mar-
skos$¢ zétciowa watroby) (2).

W patogenezie RPC brane sa pod uwage zaburzenia
odpornosci zaréwno typu humoralnego, jak i komor-
kowego z aktywacjg limfocytéw Th1. Zidentyfikowano
zwigzek miedzy RPC a antygenem HLA-DR4 (1, 6).
W zajetej chorobg tkance chrzestnej moga wystepo-
wagc: ztogi immunoglobulin IgG, IgA, IgM, sktadowe
dopetniacza, limfocyty CD4+ oraz plazmocyty. W suro-
wicy wykazano obecnos$¢ przeciwciat przeciwko kola-
genowi typu ll, IXi XI, przeciwko COMP (oligomeryczne
biatko macierzy chrzestnej) oraz matrilinie-1 (niekola-
genowe biatko obecne w tkance chrzestnej tchawicy,
W mniejszym stopniu uszu i nosa). Matrilina-1 nie wy-
stepuje w chrzastkach stawéw obwodowych, prawdo-
podobnie dlatego pomimo ich zapalenia nie stwierdza
sie wystepowania nadzerek (2). Przeciwciata zaréwno
przeciwko kolagenowi typu ll, jak i matrilinie-1 nie maja
jednak dostatecznej czutosci i swoistosci, by znalez¢é
zastosowanie do celéw diagnostycznych.

Poczatek choroby jest zazwyczaj nagty. Moga wy-
stepowaé objawy ogdlne: ostabienie i stany podgo-
ragczkowe. Podstawowym objawem obserwowanym
u 85-95% pacjentéw, a u 40% chorych pojawiajgcym
sie jako pierwszy, jest zapalenie chrzastek ucha ze-
wnetrznego: bdl, tkliwosé, zaczerwienienie i obrzek
obu matzowin usznych. Typowo proces zapalny nie
obejmuje ptatka ucha, poniewaz nie ma w nim chrzgst-
ki. Objaw ten moze istotnie pomdc w réznicowaniu
RPC z innymi przyczynami zapalenia ucha zewnetrz-
nego, np. w przebiegu infekcji bakteryjnej. Zaburzenia
stuchu do utraty stuchu wigcznie i uszkodzenie btedni-
ka z ataksjg i zawrotami gtowy moga wynika¢ ze zwe-
Zenia przewodu stuchowego zewnetrznego oraz za-
palenia ucha $rodkowego i wewnetrznego. Zapalenie
chrzastek nosa dotyczy 50% chorych, wywotuje bdl,
obrzek i czesto zaczerwienienie grzbietu nosa. Rzuty
choroby trwajg od kilku dni do kilku tygodni, ustepuja
niekiedy samoistnie lub w ciggu kilku dni po wtacze-
niu leczenia. Nawroty sg jednak czeste. Choroba nie-
leczona prowadzi do znieksztatcenia ucha (tzw. ucha
kalafiorowatego) lub opadnigcia matzowiny usznej,
a w przypadku nosa do zapadniecia jego grzbie-
tu (tzw. nos siodetkowaty).

Zajecie chrzgstek krtani, tchawicy i drzewa oskrze-
lowego (do 50% pacjentdw) przejawia sie chrypka,
bolem okolicy szyi i klatki piersiowej, kaszlem, duszno-
$cig i czestymi infekcjami. Wystapi¢ moga podgtosnio-
we zwezenie tchawicy oraz niewydolnosé oddechowa.
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Zapalenie stawdw — najczesciej stawdw nadgarstko-
wych, $§rédreczno-paliczkowych, miedzypaliczkowych,
rzadziej fokciowych, kolanowych i skokowych — wy-
stepuje u ok. 30% pacjentéw. Moze dotyczy¢ réwniez
potaczen chrzestno-kostnych zeber i mostka (zespot
Tietza). Jest wedrujgce, zwykle niesymetryczne i se-
ronegatywne. W okresie zaostrzeh stwierdza sie ocie-
plenie, bolesnos¢ i obrzek stawdw. Ptyn punkcyjny nie
wykazuje cech zapalnych. Nigdy nie powoduje po-
wstania nadzerek oraz znieksztatcen stawow.

Okoto 60% pacjentéw (czesciej mezczyzni) wyka-
zuje zmiany w zakresie narzadu wzroku, ktére moga
prowadzi¢ do trwatego uszkodzenia i utraty wzroku.
Stwierdza sie nawracajgce zapalenia spojowek, twar-
dowki i nadtwardowki, ciata rzeskowego, rzadziej ro-
gowki i btony naczyniowej.

Zapalenie naczyn krwionos$nych wystepuje rzadko
i dotyczy najczesciej matych naczyn skory, prowadzac
do zmian troficznych skéry, zapalenia klebuszkéw ner-
kowych, moze by¢ tez przyczyng zapalenia twarddwki
oraz ucha wewnetrznego.

U ok. 10-50% pacjentdow odnotowuje sie zmiany
w uktadzie kragzenia pod postacia niedomykalnosci za-
stawki aortalnej i mitralnej wynikajgcych z poszerzenia
aorty wstepujacej, zaburzen przewodnictwa, zapalenia
miesnia sercowego lub naczyn wiehcowych.

Zajecie nerek (u ok. 30% chorych) w postaci biatkomo-
czu, krwiomoczu lub zmniejszenia sie klirensu kreatyniny
wskazuje na wspdtistnienie lub predyspozycje do rozwoju
tocznia rumieniowatego uktadowego lub uktadowego za-
palenia naczyn i faczy sie z gorszym rokowaniem.

Objawy dermatologiczne, wystepujace czesciej u osob
starszych, sg mato specyficzne — od powstania aft na bto-
nach $luzowych jamy ustnej, przez livedo reticularis, do
owrzodzen, a nawet zmian martwiczych skory.

Rozpoznanie opiera sie na kryteriach diagnostycz-
nych McAdama i wsp., ktére obejmujg 6 wiodacych ob-
jawow (1, 2):

— nawracajace zapalenie chrzastek obu matzowin

usznych,

— zapalenie chrzastki nosa,

— zapalenie wielostawowe bez nadzerek,

— zapalenie struktur oka (spojowek, teczowki, twar-

dowki, naczyniéwki),

— zapalenie chrzastek drég oddechowych (krtani

i/lub tchawicy),

— uszkodzenie aparatu przedsionkowo-slimako-

wego (utrata stuchu o typie odbiorczym, szum
w uszach i/lub zawroty gtowy).

Wystapienie trzech z powyzszych objawdw, nawet
bez potwierdzenia histopatologicznego, umozliwia
rozpoznanie choroby. Wedtug Damiani i Levine do
rozpoznania, przy potwierdzeniu histopatologicznym,
niezbedny jest tylko jeden z objawdw klinicznych lub
wystgpienie stanu zapalnego chrzastki w co najmniej
dwéch réznych lokalizacjach anatomicznych z dobrg
odpowiedzig na kortykosteroidy lub dapson (7).

Nie ma typowych zmian w badaniach laboratory;j-
nych, moga wystepowaé podwyzszone parametry
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zapalne (OB, CRP), niedokrwisto$¢ normocytarna, leu-
kocytoza, trombocytoza oraz poliklonalna hipergam-
maglobulinemia. Do oceny drég oddechowych stoso-
wana jest tomografia komputerowa lub obrazowanie
metodg rezonansu magnetycznego. Wykonuje sie tez
badanie echokardiograficzne serca i spirometrie.

W badaniu histopatologicznym zajetej chorobg tkanki
chrzestnej stwierdza sie wystepowanie zmian zwyrod-
nieniowych z wyraznym odczynem zapalnym z limfo-
cytow CD4+, makrofagdw i neutrofili. Dochodzi do wa-
kuolizacji, a nastepnie martwicy chondrocytéw. Tkanka
chrzestna zostaje zastgpiona tkankg wtoknista (8).

U ok. 70% pacjentéw proces diagnostyczny trwa co
najmniej rok.

Zmiany tagodniejsze, jak zapalenie chrzastek uszu
i nosa czy zapalenie stawdw, leczone sa niesteroido-
wymi lekami przeciwzapalnymi. Opisywano réwniez
dobre efekty stosowania dapsonu lub kolchicyny (1).
Podstawa leczenia pozostajg jednak sterydy w matych
dawkach (prednizon 10-15 mg/dobe). Alternatywnym
sposobem leczenia moze by¢ miejscowe podawanie
kortykosteroidow w obrgbek ucha zewnetrznego (9).
W przypadku zajecia ucha wewnetrznego z poste-
pujaca utratg stuchu skuteczng metoda leczenia sg
transtympanalne (dobebenkowe) iniekcje kortyko-
steroidéw (10). Gdy dochodzi do zajecia drég odde-
chowych, serca, nerek, uszkodzenia wzroku lub stu-
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