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O,SSIFICAQAO AURICULAR BILATERAL SECUNDARIA A
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RESUMO - A ossificacgo auricular é uma causa extremamente rara, daquilo que se designa comummente como
orelhas petrificadas, situagdo em que a auricula, na totalidade ou em parte, adquire uma estrutura dura e se move como
uma unidade rigida. Esta entidade tem sido associada com algumas doencas sistémicas, nomeadamente
endocrinopatias e com diferentes estimulos exégenos. A etiopatogenia exacta permanece desconhecida. Descreve-se
um caso clinico de ossificagdo auricular bilateral em doente de 56 anos, demonstrado radiologicamente e
histologicamente, associado com a sindrome de Sheehan. Apés uma pesquisa completa negativa no Medline, acredita-
se que se trata do primeiro caso de ossificacdo auricular associada com a sindrome de Sheehan.

PALAVRAS-CHAVE - Ossificac@o auricular; Calcificacgo auricular; Orelhas petrificadas; Sindrome de Sheehan;
Hipopituitarismo.

BILATERAL AURICULAR OSSIFICANS SECONDARY TO SHEEHAN'S
SYNDROME

ABSTRACT - Auricular ossification is an unusual cause of the so-called petrified external ear, in which the auricle, in part or
totally, becomes stone-hard and moves as a rigid unit. A variety of exogenous environmental exposures and systemic
diseases such as endocrinopathies have been associated with this entity. The exact aetiology remains unknown. We
describe the a case of bilateral auricular ossification in a 56 year-old female, detected on both radiological and
histological examination, associated with Sheehan syndrome. However, after a full negative Medline screen, we believe
that this is the first case of auricular ossification secondary to Sheehan's syndrome.
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INTRODUCAO

Petrificacdo da auricula, resultando numa orelha rigi-
da, € um acontecimento raro. A etiologia mais frequente é
a calcificacdo ectépica’. A ossificagdo auricular verdadeira,
na qual as estruturas normais da orelha séo substituidas
por osso, é extremamente rara, com apenas 14 casos
histologicamente confirmados na literatura™. Algumas
das causas mais frequentes séo os traumatismos locais’ e o
congelomento ou geladura®®'. Entre as doencas
sistémicas, as mais frequentemente envolvidas séo a gota
e a insuficiéncia da supra-renal'®'*"'. Causas mais raras
incluem algumas endocrinopatias™®'"” como acromegalia,
diabetes mellitus, hipertiroidismo, hipoparatiroidismo e
outras doengas sistémicas como esclerodermia, poliarterite
nodosa, sarcoidose e ocronose'. Em 30% dos casos ndo
se encontra uma causa subjacente™'*". A etiopatogenia
permanece por esclarecer.

CASO CLiNICO

Foi observada uma doente de sexo feminino, de 56
anos de idade, doméstica e residente em Barcelos,
internada no Servico de Neurologia por encefalopatia.
Tratava-se de uma doente com antecedentes de
osteoartrose da coluna, anemia crénica, dislipidemia e
depressdo. Tinha um quadro de febre, cefaleias e
alteracdes do comportamento, instalado nos Ultimos 2
dias. Ao exame objectivo estava febril, sonolentq,
confusa, com rigidez cervical (em todas as direcgdes). A
puncdo lombar néo foi possivel, pelo que foi
empiricamente medicada com antibiético e antivirico em
doses meningeas, sem qualquer resultado. No decurso
do estudo da situacé@o clinica da doente, realizou
Ressonéncia Magnética Nuclear (RMN) cerebral que foi
normal e Tomografia Axial Computorizada (TAC)
cervical, tordcica e abdominal, que revelou multiplas
adenopatias nas diferentes cadeias ganglionares
cervivais, axilares, hilares, mediastino e retroperitoneais,
de dimensées inferiores a 2 cm. Foi efectuada exérese de
um gdnglio cervical para estudo anatomopatolégico e
para cultura, por suspeita de linfoma ou tuberculose
ganglionar. Como se observava agravamento do estado
clinico e enquanto aguardava os resultados dos exames
pedidos, iniciou tuberculostdticos. Na sequéncia de
reaccdo alérgica, este tratamento foi suspenso.

A avaliagdo analitica efectuada mostrava  ligeira
anemia, normocrémica e normocitica (hemograma
- 9,1g/dl, normal 11,7-15,7), aumento dos marcadores
da inflamacdo (VS - 124 mm/h; PCR - 161,5 mg/L,
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normal <5) e testes de funcdo hepdtica normais. Tinha
ligeira insuficiéncia renal (ureia - 66 mg/dl, normal 17-46
e creatinina - 2,2 mg/dl, normal 0,5-0,9) e o sedimento
urindrio revelava leucocittria (25 leucécitos por campo).
Os marcadores tumorais (CEA, Alfa-fetoproteina, CA125,
CA19,9, Cal5.3 e beta2microglobulina) foram negati-
vos bem como a serologia da hepatite B, C, HIV 1 e 2. Os
anticorpos nucleares eram reactivos 1/80, com padréo
homogéneo difuso. Os valores séricos do célcio e do
fésforo estavam dentro da normalidade (cdlcio total - 8,7
mg/dl, normal 8,4-9,7 e fésforo - 4,43 mg/dl, normal
2,7-4,5). Como tinha leucocitdria no sedimento urindrio,
achado inicialmente nédo valorizado, foi alterado o
esquema antibidtico em curso de acordo com o antibio-
grama do cultural de urina, com boa resposta clinica, mas
mantendo-se a apatia e a lentificacdo psicomotora.
Entretanto, foi notado que a doente tinha ambos os
pavilhdes auriculares rigidos. Os pavilhées auriculares
tinham morfologia normal mas a sua consisténcia era
dura, petrificada e a sua mobilizacdo era apenas
possivel em bloco (Fig. 1). Tinha ainda hipotenséo

Fig. 1 - Morfologia normal do pavilh@o auricular. A pal-
pacdo revelava, contudo, uma estrutura rigida e imével,
excepto o lébulo.




ortostética acentuada e observava-se a auséncia de pélo
pubico e axilar. Quando questionada, referiu que o
endurecimento auricular tinha evolugdo de cerca de 14
anos, tendo iniciado por altura do falecimento de um
filho (por acidente), mostrando sempre contrariedade
guando se abordava o assunto da rigidez auricular.
Questionados os familiares, foi referido que apds o
falecimento de um dos filhos, 14 anos antes, a doente
tinha iniciado um quadro de apatia progressiva, astenia,
falta de forcas, interpretado pelos familiares e pelo
médico assistente como luto prolongado/depresséo.
Gradualmente, tornou-se mais sonolenta, sem qualquer
capacidade de iniciativa, nomeadamente verbal ou
motora, com lentiddo da fala e dos gestos. Nos Gltimos
meses passava o tempo deitada e finalmente, deixou de
se alimentar. Progressivamente desenvolveu um quadro
de anemia, de origem provavelmente carencial. Na
sequéncia destes achados, foi efectuada telerradiografia
dos pavilhées auriculares que revelou opacidades
consistentes com estrutura éssea nas auriculas (Fig. 2). A
biopsia confirmou a presenca de focos de ossificacéo,
com deposicéo de osso trabecular (Fig. 3). O estudo
endocrinolégico completo revelou valores compativeis
com pan-hipopituitarismo. Assim, verificaram-se valores
dentro da normalidade da paratormona (PTH - 61,90
pg/ml, normal 8-74) e da tireoglobulina (7,62ng/ml,
normal 0,73-84), valores baixos da calcitonina (<5,00
pg/ml) e niveis indetectéveis do cortisol sérico aos 0, 30 e
60 minutos (< 0,20 ug/dl, normal 4,3-22,4), elevacéo
da TSH sérica (10,400 pUl/ml, normal 0,4-4,0), com

Fig. 2 - A telerradiografia com opacidades simétricas em
ambos os pavilhdes auriculares consistentes com ossifi-
cacdo.
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Fig. 3 - A biopsia da auricula revela deposicdo de osso
trabecular (H&E, 40x).

trilodotironina (T3) e T4 normais (T3- 0,88 ng/mL,
normal 0,72-1,70 e T4 livre 0,78 ng/dL, normal 0,8-
1,9). Os anticorpos antitiroideus, nomeadamente anti
tireoglobulina (194,00 U/mL, normal <40) e anti-TPO
(502,0 Ul/mL, normal <35) estavam elevados. As
hormonas sexuais apresentavam valores séricos
diminuidos, nomeadamente a 4-androstenidiona
<0,30ng/mL(0,3-3,3),a FSH - 16,7 uUl /ml (normal na
menopausa - 21,5-131), a LH - 7,79 pUl/ml (normal na
menopausa - 13,1-86,5), a testosterona <20,0 (normal
na menopausa 49-113) e o estradiol - 19,30 pmol/L
(normal na menopausa 19,7-141). A prova de
Snycthen® revelou persistentemente valores baixos da
ACTH (<5,0 pg/ml, normal >46). A RMN mostrou
hipéfise de reduzida espessura. A conjugacdo destes
dados laboratoriais compativeis com pan-hipopituita-
rismo, incluindo hipotiroidismo central, hipoadrena-
lismo e hipogonadismo secundério, com a histéria
clinica nomeadamente, inicio do quadro 14 anos antes,
data do ¢ltimo parto da doente (que ocorreu poucos
meses antes do falecimento do seu filho mais velho),
levou ao diagnéstico de ossificacdo auricular bilateral
secunddria a sindrome de Sheehan (insuficiéncia
hipofiséria como complicagéo pés-parto 14 anos antes).

A doente iniciou tratamento com hidrocortisona (20
+ 10 mg/d) e levotiroxina (0,1 mg/d), com rdpida
recuperacdo do estado animico. A data da alta,
deambulava pela enfermaria, conversava com os outros
doentes, tendo adquirido uma normal desenvoltura dos
movimentos. Né&o se observou, contudo, qualquer
melhoria da ossificagéo auricular.
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COMENTARIOS

Desde a sua primeira descrigdo em 1886 por Bordo-
bek, apenas cerca de 160 casos de petrificacéo das
orelhas foram publicados na literatura™®. A ossificacdo
cuténea classifica-se como primdria, quando surge de
novo ou secunddria, se ocorre em les@o pré-existente.
Séo causas raras de ossificagdo ectdpica primdria a
osteomatose congénita tipo placa, a osteodistrofia
hereitdria de Albright, a fibrodisplasia ossificante
progressiva e a heteroplasia 6ssea”. A ossificacdo
secunddria, como aquela que segue acontecimentos
traumdticos, inflamatérios ou neopldsicos, ndo é rara e
pode encontrar-se em uma série de lesdes incluindo
cicatrizes de acne, pilomatrixoma, nevos melanociticos
benignos ou seringoma condréide. As doencas do
colagénio vascular como morfeia, esclerodermia ou
dermatomiosite na crianga podem apresentar dreas
cuténeas de calcificagdo ou mesmo ossificag@o ectdpica.

A orelha petrificada, entidade clinica rara em que as
orelhas se tornam rigidas, resulta geralmente de
calcificagéo ectédpica e raramente, de ossificacdo.
Caracteriza-se pelo desenvolvimento de um endureci-
mento “tipo pedra” da cartilagem auricular de uma ou
de ambas as orelhas”. A ossificacdo ectépica representa
uma causa rara de orelha petrificada e ocorre por
deposicdo de cdlcio e fésforo numa matriz proteindcea
de cristais hidroxiapatite e, por definicdo, isto ocorre em
tecidos moles, que normalmente néo ossificam®. Radio-
graficamente, observa-se a mesma opacidade do osso e
histologicamente, encontra-se osso lamelar semelhante
ao osso de outras partes do corpo'’. A calcificacdo pode
ser metabdlica/metastdtica em doentes com célcio e
fésforo elevados, ou distréfica quando se segue a les@o
ou inflamacéo da cartilagem”.

A apresentagéo clinica da orelha petrificada pode
variar. Geralmente o doente recorda um endurecimento
gradual, como observamos com esta doente’. Embora
muitos doentes neguem qualquer tipo de sintoma-
tologia, alguns podem referir desconforto com a
pressdo’. E mais frequente o envolvimento bilateral que
unilateral’. Ao exame objectivo observa-se orelhas de
morfologia normal, com inflexibilidade da porcdo
cartilaginea da orelha durante a manipulagéo, excepto
o lébulo®”. Pode associar-se a dor e raramente
ulceracdo"”.

A hipotermia grave tem sido referida como a causa
mais frequente de calcificacdo e/ou ossificagdo auri-
cular®. Outros casos, ainda, tém sido relacionados com
a exposicdo repetida a temperaturas frias mas sem
congelamento franco®. Tem sido proposto que o
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arrefecimento rdpido pode produzir trombose com
oclus@o vascular, resultando em isquemia e assim
induzindo a proliferacdo de osso lamelar’. O trauma-
tismo repetido ou manipulacdo tem sido suspeito de
produzir igualmente ossificacdo auricular’. O
suprimento sanguineo da cartilagem das auriculas vem
dos vasos dérmicos e provavelmente a lesdo actinica, a
exposic@o frio e o traumatismo mecdnico induzem
alteracdes tréficas secunddrias com lesdo da cartilagem,
resultando em calcificacdo distréfica’. A doenca de
Addison foi associada com ossificagdo auricular em 2
dos 14 casos que se encontram na revisdo da
literatura®. No entanto, mecanismo pelo qual o
hipoadrenalismo primério ou secunddrio conduz a este
fenémeno estd ainda por esclarecer™. Foi proposto que
niveis baixos de cortisona, estabelecidos nas fases
crénicas da doenca, podem causar uma hipercalcemia
mantida ou transitéria, com depdsito de célcio em
tecidos fisicamente e quimicamente predispostos, como
por exemplo tecidos com vascularizacdo periférica
deficiente e consequente susceptibilidade acrescida a
agressdes externas tipo traumatismo ou frio™. Pode ter
sido este mecanismo subjacente na nossa doente.
Outras causas sugeridas s@o o traumatismo mecd-
nico'”'"?', a radioterapia'’, as picadas de insecto'”,
varias doencas inflamatérias incluindo a condrite’?', a
pericondrite'”"? e a sifilis'”""*'. As endocrinopatias como
o hipopititarismo®'®, diabetes mellitus'®*"?*?,
acromegalia'**' e hipotiroidismo . Foi descrito um caso
de calcificag@o auricular que resultou de acupunctura
prévia”. Outros casos como hipertenséo, alcaptondria,
condromaldcia sistémica e hipersensibilidade familiar
ao frio tém sido associados com calcificacdo auricular
mas ndo com ossificacdo’. A calcificacdo ectdpica e a
ossificacdo sdo clinicamente idénticas, sendo necessdrio
o exame histolégico para diferenciacéo’.

No caso clinico apresentado, o inicio da sintoma-
tologia no periodo pés-parto (quadro interpretado
como depressivo pela coincidéncia proxima da data do
Gltimo parto com a data do falecimento de um filho), o
pan-hipopituitarismo e a dimensdo reduzida da
hipéfise na RMN, a conjugagdo de todos estes dados é
sugestiva da ocorréncia de uma sindrome de Sheehan.
Asindrome de Sheehan é uma complicacéo que ocorre
no periodo pés-parto, mais frequentemente causada
por um enfarte, mais raramente por hemorragia.
Durante a gravidez, a glandula pituitdria sofre um
alargamento fisiolégico, pelo que se torna mais
vulnerével a isquemia. Neste contexto, a hipotenséo
sistémica, que pode sobrevir no periodo pés-parto,
pode complicar com destruigdo da glandula pituitéria.




O sinal clinico mais frequente é a dificuldade em
amamentar, mas muitos outros sintomas de
hipopituitarismo podem sobrevir apés muitos meses ou
anos. Frequentemente, o diagnéstico é efectuado
apenas muitos anos apds o acontecimento dramético
primdrio, como verificamos neste caso, em que a
sinftomatologia se foi arrastando ao longo de muitos
anos. Trata-se de uma causa de hipopituitarismo, cada
vez mais rara nos dias de hoje com a melhoria dos
cuidados de assisténcia aos partos. No nosso melhor
conhecimento, o caso apresentado é o primeiro caso
clinico secunddrio a sindrome de Sheehan, diagnos-
ticado num contexto de encefalopatia, provavelmente
precipitada por uma intercorréncia infecciosa urinéria.
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