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Capitulo 18

MALFORMACOES CONGENITAS
DA ORELHA EXTERNA

PauvrLo b Tarso Lima

INTRODUCAO

Malformacodes da orelha externa, média ou interna representam uma
significante classe das anomalias congénitas devido a sua freqiiéncia e ao
transtorno que provocam nos individuos portadores destas alteracoes.

A orelha externa € uma importante referéncia no estudo das variacoes
fenotipicas, das malformacoes congénitas ndo graves e das chamadas
malformacoes menores. Analisando — se todos os tipos de malformacodes
congénitas , as malformacodes da orelha externa provocam um importante
estigma social, envolvendo por vezes um grande envolvimento psicologico e
emocional dos pacientes e seus familiares.

As alteracoes de forma da orelha externa sao observadas em
praticamente todas as sindromes cromossomicas mais usuais e mesmo nas
sindromes mais raras coexiste a malformacao da orelha, como uma
caracteristica consistente. As alteracdes da orelha externa presentes na
trissomia do 18 e na sindrome de Down, sdo exemplos desta relacéo.

As malformacées da orelha externa sdo um achado bastante usual,
sendo que estas anomalias auriculares variam de alteracdoes quase nao
perceptiveis, a completa auséncia do apéndice auricular.

ANATOMIA

A orelha externa representa para o cirurgidao um verdadeiro desafio
quando na sua reconstrucao total. A grande dificuldade existente quando na
sua reconstrucao se da devido a existéncia de varios planos, caracterizados
por seus relevos e reentrancias . A orelha é constituida por um arcabouco
de cartilagem elastica, envolvida por um delicado envelope de pele. O
arcabouco desnudado deste envelope cutaneo, caracteriza com precisdo 0s
contornos apresentados pela orelha, com excecao da regido do lobulo que €
constituido apenas por tecido fibroadiposo

A vascularizacao da orelha externa se da pela artéria temporal
superficial e pelos vasos auriculares posteriores; sua inervacdao é constituida
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Figura 18.1: Aspecto lateral
da orelha externa direita: 1)
Hélix; 2) Escafa; 3) Fossa
Triangular; 4) Concha; 5)
2 Antihélix; 6) Tragus; 7)
Antitragus; 8) Incisura
Intertragica; 9) Lobulo.

pelo nervo auricular maior e pelos nervos occipital e auriculotemporal, €
presente também na regido conchal (Figura 18.1).

Curiosamente a orelha externa apresenta nove musculos, trés
extrinsecos (responsaveis pelo posicionamento da orelha em relacdo ao cranio)
e seis intrinsecos (responsaveis pela conformacao doe relevos auriculares).
Entre este musculos o musculo auricular posterior e os musculos transverso
e obliquo determinam uma grande importancia quanto a forma e posicao da
orelha externa.

EMBRIOLOGIA APLICADA

A orelha, orelha externa, média e interna , € uma estrutura anatomica
composta de tecidos de origens diversas, apresentando assim uma complexa
origem embrionaria. A orelha externa e média, se originam do primeiro e
segundo arcos branquias, e do sulco existente entre estes arcos. A orelha
interna, por contrapartida, desenvolve-se de uma placa espessada no
ectoderma superficial, o placoide otico, que aparece em cada lado da cabeca,
ao nivel do romboencéfalo.

Ao fim do terceira semana, este placoéide otico invagina-se e afunda-
se abaixo do ectoderma superficial para formar a vesicula o6tica (otocisto). Da
diferenciacao da vesicula otica se origina os diversos segmentos da orelha
interna.

Do desenvolvimento do recesso tubotimpanico a partir da primeira
bolsa faringea, desenvolve-se a cavidade timpanica e a tuba auditiva. Das
cartilagens do primeiro e segundo arcos branquias, origina-se os trés ossiculos
constituintes da orelha meédia.

A orelha externa desenvolve-se de seis protuberancias, que
desenvolvem-se nas bordas superiores dos primeiro e segundo arcos
branquiais ao redor da sexta semana de gestacdo. De cada protuberancia se
originara um segmento da orelha externa; da primeira protuberancia o tragus,
da segunda a raiz da hélix, da terceira a hélix, da quarta o segmento superior

GENETICA BASEADA EM EVIDENCIAS — SINDROMES E HERANCAS



CAPITULO 18 - MALFORMACOES CONGENITAS DA ORELHA EXTERNA 739

da orelha, da quinta, a antihélix e da sexta protuberancia o antitragus. O
lébulo auricular tém a sua origem da base do primeiro arco branquial. A
orelha externa ao redor da oitava semana de gestacdo ja se conforma em
semelhanca com a orelha adulta. Da extremidade do primeiro sulco branquial
forma-se o canal auditivo externo (Figura 18.2).

O importante € notarmos com esta breve descricao da embriologia da
orelha, que a orelha média e externa desenvolvem-se de areas comuns,
diferenciando-se da origem embrionaria da orelha interna (Figura 18.3).
Este fato explica o envolvimento frequiiente da orelha média e seus ossiculos
(surdez de conducao) quando na presenca de uma microtia, porém justifica-
se pela embriologia destas estruturas, o raro envolvimento da orelha interna
e a ocorréncia de um quadro de surdez neuro-sensorial.

Figura 18.2: Diferenciacao
- embriolégica da orelha
externa. A orelha desenvolve-
se de seis protuberancias, que
originam-se da superficie
externa do primeiro e
- segundo arcos faringeos. (Fig.
18.2 Cortesia do Dr. Arnold
 Tamarin).

Figura 18.3: Momentos de diferenciacées embriologicas da orelha externa.
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Dentre as malformacoes da orelha externa poderao estar envolvidos
todas as seis protuberancias, o que resultara em uma auséncia total da
orelha externa (anotia) ou em malformacoes parciais envolvendo apenas em
segmento da orelha externa (Figura 18.4). Podemos ainda identificar a
presenca de apéndices pré auriculares decorrentes de pequenas
protuberancias anomalas.

Figura 18.4: Crianca com 06 anos de idade
portadora de microtia do tipo conchal, nao
apresentando outras malformacoes associ-adas.

MICROTIA

Malformacao complexa da orelha externa, que pode estar ausente em
sua totalidade (anotia) ou presente através de apéndices vestigiais. Nos
utilizamos na classificacdo desta malformacao a classificacdo proposta por
Nagata; que subdivide em anotia, microtia do tipo lobular ,microtia do tipo
conchal e microtia do tipo conchal maior (Figuras 18.5, 18.6, 18.7 e 18.8).

Estima-se a prevaléncia da microtia/anotia em termos mundiais
variando de 1 em 3000 recém nascidos a 1 em 20 000 recém nascidos. Para
a América Latina estima —se uma ocorréncia de 1 em cada 3000 criancas
nascidas. Em certas regides como no Equador esta prevaléncia sobe para 1
em 500 nascimentos.

Existe uma preponderancia da ocorréncia desta malformacdoes em
criancas do sexo masculino sobre o feminino de 2 para 1. Analisando-se o
lado acometido verifica-se uma maior incidéncia no lado direito (60%) sobre
o esquerdo (20 %) e a presenca de 20% de casos bilaterais. Quanto a
classificacao proposta por NAGATA, a incidéncia é de 50% de casos do tipo
lobular, 20% do tipo conchal, 18% do tipo conchal maior e 11% de anotias.

Dos pacientes portadores de microtia de 20 a 40% dos pacientes
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Figura 18.5 Figura 18.6

Figura 18.7 Figura 18.8

Figuras 18.5 a 18.08: Criancas apresentando malformacoes micréticas da orelha externa. Segundo a
classificacdo proposta por Nagata, podemos caracterizar como: anotia (Figura 18.5), microtia do tipo
lobular (Figura 18.6), microtia do tipo conchal (Figura 18.7)) e microtia do tipo conchal maior (Figura
18.8).

apresentam uma outra mal formacao associada ou um padrdo sindromico
identificavel. A atresia do conduto auditivo externo ocorre em
aproximadamente 75 % dos casos, das outras deformidades associadas
podemos relacionar a hipoplasia 6ssea mandibular em 40 % dos casos , a
fraqueza’ do nervo facial em 15,2% dos pacientes, fissura labio-palatal em
4,3%, anomalias urogenitais em 4 % e mal formacdes cardiovasculares em
2,5 % das criancas acometidas.

Segundo BRENT, padroes de transmissao genética sao identificados
em 4,9 % dos pacientes, incluindo-se os familiares mais proximos. Quando
se incluem familiares distantes , esta porcentagem sob para 10,5 % dos
pacientes. Em um casal com dois filhos com microtia, estima-se a percentagem
de recorréncia da deformidade como sendo superior a 15 %.

Inimeras sindromes apresentam em suas caracterizagdoes a presenca
de microtia ou anotia. Dentre estas (Tabela 18.1). A associacdo mais
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relacionada com a incidéncia de microtia é o espectro 6culo auriculo vertebral
(EOAV). Todo o paciente portador de microtia isolada (com a ocorréncia ou
nao de microssomia hemifacial) € um candidato a associacdo com o EOAV
(Figuras 18.9 e 18.10). Dentre as anomalias encontradas em criancas com
microtia a surdez neuro-sensorial associada a surdez de conducédo é um
achado que deve ser pesquisado precocemente, cerca de 16 % destes pacientes
apresentam algum grau de perda auditiva neuro- sensorial.

Figura 18.9 Figura 18.10

Figuras 18.9 e 18.10: O espectro 6culo auriculo vertebral (E.O.A.V.) se caracteriza por uma
ampla possibilidades de malformacdes associadas. A crianca retratada na figura 09 apresenta
anotia bilateralmente, malformacoes cardiacas (arco aodrtico) e malformacoes das vertebrais
cervicais. A outra crianca (Figura 18.10) apresenta malformacoes menores das orelhas externas,
macrostomia, cisto dermoéide em olho direito e alteracoes 6sseas do terco inferior da face.

A idade na qual a reconstrucao auricular deve ser realizada é
determinada tanto por fatores psicologicos como por consideracdes
anatomicas. Como o conceito de imagem corporal se estabelece ao redor dos
quatro aos cinco anos, seria ideal em comecar a reconstrucado auricular
antes da crianca iniciar sua formacao escolar , evitando-se assim o
desconforto psicolégico causado pelo confronto com as outras criancas e os
eventuais comentarios. Entretanto, a cirurgia deve ser postergada até a
crianca apresentar um desenvolvimento fisico adequado, permitindo a
utilizacao de segmentos de cartilagem da costela, que viabilizardo a confeccao
de um arcabouco adequado, esta situacado raramente acontece antes dos
oito anos de idade (Figuras 18.11, 18.12 e 18.13).
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Tabela 18.1: SINDROMES ENVOLVIDAS COM A INCIDENCIA DE MICROTIA DO TIPO

N

LOBULAR A CONCHAL.

Sindrome Caracteristicas principais
Causa

Espectro oculo-auriculo-vertebral Dermoides epibulbares, anomalias vertebrais,

Heterogenio Anomalias cardiacas variaveis AD.,

AR.

Treacher Collins Hipoplasia mandibular, Hipoplasia malar, coloboma
A.D. de palpebra inferior, fissura palatal.

Nager Hipoplasia mandibular, hipoplasia malar, hipoplasia
AD (?) do radio e polegar

Disostose acrofacial (Miller) Hipoplasia mandibular, deficiéncia do crescimento

Desconhecida membros

Disostose maxilofacial Hipoplasia maxilar, fissura palpebral anti-mongo6lica
AD fala inarticulada

Harding Depressao de terco médio da face, nariz selado ,
AD fissura labial, perda auditiva

Mengel Anomalias auriculares complexas, perda auditiva
AD neuro-sensorial, comprometimento intelectual,

hipogonadismo
Alcoolismo pré natal Retardo de crescimento pré natal e pés natal, face
Exposicao pré tipica, atraso no desenvolvimento

natal ao alcool

Exposicao a Talidomida Defeitos de desenvolvimento dos membros,
Exposicao pré mal formacoes de 6rgéaos
natal a talidomida

Uso de Isotretionina Anotia, defeitos do sistema nervoso central
Exposicao pré
natal a isotretionina

Embriopatia diabética Crescimento intra uterino excessivo, riscos
Diabetes materna aumentados de malformacoes cardiacas, da
espinha vertebral, sistema nervoso e membros

Associacao CHARGE Coloboma, anomalias cardiacas, atresia de coana,
Desconhecida retardo do crescimento e desenvolvimento,
anomalias genitais, auriculares ou surdez

Greig Macrocefalia, hipertelorismo, sindactilia, polidactilia
AD
Moeschler Fissuras labio-palatais, apéndices pré auriculares,
AD microssomia hemifacial,, anomalias de extremidades
del 5p Face oval, telecanto, apéndices pré auriculares, choro
Cromossomico distinto, retardo mental
del 18 p Face distinta,ptose palpebral
Cromossomico
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Figura 18.11

Figuras 18.11 e 18.12: Sao utilizados trés
segmentos de cartilagem costal para a confeccao
do arcabouco (Figura 18.11). Exemplo de arcabouco
de cartilagem costal esculpido que ira constituir a
base da neo-orelha.

Figura 18.12

Figura 18.13: Expressoes
anatomicas de diferentes
formas de orelhas.

No periodo que antecede a cirurgia, deve-se orientar a familia quanto
a possiveis duvidas. E de fundamental importancia a correta orientacdo da
familia evitando —se assim a realizacoes de cirurgias menores na intencao
de reposicionar os vestigios microticos, estas pequenas cirurgias realizadas
por vezes por médicos bem intencionados, podem comprometer e mesmo
pela Dra. Francoise Firmin) podemos visualizar a qualidade do resultado
obtido em uma reconstrucao total da orelha externa direita de uma crianca
de 12 anos. Nas figuras 18.14 e 18.15, visualizamos um exemplo de uma
reconstrucao secundaria, apos o primeiro tempo cirargico.
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Figura 18.15

Recentemente novas abordagens foram divulgadas, porém ainda de
forma experimental. O advento da engenharia genética e das modernas
técnicas de transplante, modificardo com certeza a abordagem destas
reconstrucoes em um futuro nao distante. No sentido de determinarmos
expectativas realisticas, € imperativo para o paciente e sua familia que as
limitacdes deste tipo de reconstrucao sejam claramente estabelecidas. A
cirurgia de reconstrucao total da orelha externa, imprime sua dificuldade
face a necessidade da unido de uma habilidade artistica, quanto a escultura
do arcabouco, e um metodico planejamento ciruirgico. A orelha externa é de
dificil restauracao devido a suas inumeras reentrancias e saliéncias, que
devem ser reproduzidas na confeccao do arcabouco de cartilagem.

O fundamento desta cirurgia consiste na criacdo de um arcabouco
cartilaginoso de cartilagem de origem costal, esculpido de forma a reproduzir
os elementos anatomicos constituintes da orelha externa. Usualmente
retiramos os segmentos de cartilagem da sétima a nona costela do mesmo
lado da orelha acometida, retirando em conjunto com o segmento costal o
pericondrio anterior. Os dois primeiros segmentos de cartilagem geralmente
se apresentam fusionados e vao constituir a base do arcabouco, o segmento
da nona ou décima costela se conformara na hélix da neo-orelha esculpida.
No primeiro tempo cirargico realiza-se a confeccao do arcabouco, procedemos
a rotacao do lobulo (quando presente) e a disseccao de um retalho de
vizinhanca da regido mastéidea. O arcabouco é entdo introduzido abaixo
deste retalho e o lébulo é posicionado em sua nova localizacdo. Apos alguns
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meses procede-se a confeccdo do sulco auricular posterior, utilizando-se um
segmento de cartilagem costal, associado a um retalho de galea e um enxerto
de pele parcial.

A realizacao desta cirurgia determina um detalhado planejamento,
nao somente pelo aspecto técnico da escultura e do manejo dos tecidos
locais, mas pelo correto posicionamento da nova orelha em relacao a orelha
oposta.

A utilizacao de proteses artificiais ancoradas e implantes biointegrados,
também em casos especificos podem trazer resultados bastante naturais. E
nossa conduta reservar esta modalidade de reconstrucao quando a crianca
e a familia nao aceitarem a realizacdo de uma cirurgia classica ou quando
as condicoes locais forem desfavoraveis, como, por exemplo apés varias
cirurgias otolégicas. E importante realcarmos que a cirurgia de reconstrucao
total da orelha externa trara um absoluta reintegracao social do paciente,
nao o limitando em nenhum aspecto, sendo que a utilizacdo de uma protese
nao proporcionara a mesma liberdade ao paciente.

ORELHAS CONSTRITAS

Poderemos definir as chamadas orelhas constritas como orelhas
‘fechadas em si mesmas’, apresentando um constricao variavel do polo
superior associada por vezes a uma presenca exagerada do componente da
concha. Classificamos as orelhas contritas em leve, moderada e grave. A
orelha contrita leve seria a chamada orelha de lobo que apresenta apenas
uma constricao discreta do polo superior. A constricdo leve e grave seriam
graus mais intensos de constricao da orelha (‘orelha em taca’) com
comprometimento estético de sua forma (Figuras 18.16, 18.17 e 18.18).

A orelha constrita grave pode ser confundida com a microtia do tipo
conchal maior, diferenciamos estas deformidades, quanto a auséncia de
segmentos anatomicos. Se ausente algum segmento, classificamos como
microtia.

A etiologia da orelha constrita se relaciona sobre tudo com um
comprometimento neuro-muscular envolvendo os musculos intrinsecos e
extrinsecos da orelha externa. E verificado quando na correcao cirargica
destas deformidades a presenca resquicial dos musculos obliquo e transverso
da orelha externa, estes musculos determinam com a suas presencas a
correta conformacao do segmento hélix/antihélix.

Figura 18.16: Exemplo de
crianca portador de uma
orelha externa constrita
classificada como grau de
deformidade grave.
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A incidéncia desta deformidade é estimada entre 1 a 3 individuos em
1000 examinados. E relatada a associacdo desta alteracdo com diversas
sindromes, entre elas: Sindrome branquio-oto-renal, a LADD, a sindrome
oto-cérvico-facial, a sindrome de blefarofimose familiar e a trissomia do 21

A correcao destas alteracdes pode ser realizada no periodo neonatal
(nas primeiras semanas de vida) através de um método nao cirurgico,
caracterizado pela utilizacdo um molde pré moldado fixado por fitas néao
alergénicas. Esta correcao nao cirurgica quando bem aplicada determina a
obtencao de resultados excelentes, evitando-se a necessidade de cirurgias
futuras. Este método se baseia no achado de altos niveis de hormoénios
femininos circulantes no recém nascido, estes hormoénios determinaram
um aumento da concentracao do acido hialurénico e da matriz extra celular
nas cartilagens auriculares, tornando-as maleaveis, permitindo a moldagem
nao cirurgica (Figuras 18.17, 18.18, 18.19, 18.20, 18.21 e 18.22).

Figura 18.18 Figura 18.19

Figuras 18.17, 18.18, 18.19 e 18.20: A correcao
néo cirurgica da orelha externa constrita € uma
excelente opcao de tratamento quando bem
indicada. Nas figuras 18.17 e 18.18 temos um
exemplo de um orelha constrita leve antes e apds
a intervencao nao cirurgica. Nas figuras 18.19 e
18.20, observamos uma orelha externa constrita
em grau moderado pré e poés intervencao nao
cirargica.

Figura 18.20

Quando nao se realiza este tipo de correcdo nao cirurgica, devemos
proceder a correcao utilizando-se técnicas de reposicionamento das
cartilagens, bem como a utilizacdo de enxertos de cartilagem auricular ou
costal. Estas cirurgias podem ser realizadas a partir dos cinco anos de vida
quando a orelha externa apresenta-se ja desenvolvida em 85% de seu tamanho
definitivo.
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Figura 18.21 Figura 18.22

Figuras 18.21 e 18.22: Exemplo de paciente portadora de orelha externa esquerda constrita,
antes (Figura 18.21) e apds a correcao cirurgica (Figura 18.22).

ORELHAS PROTUSAS

O diagnoéstico da protusao da orelha externa, também chamada
leigamente de ‘orelha de abano’, envolve dois componentes, do angulo
determinado pela concha em relacdo ao cranio, angulo cranio-conchal , e o
aumento do angulo entre a concha e a escafa, angulo escafo-conchal. Estas
medidas revelam a presenca de uma distancia aumentada da orelha em
relacdo ao cranio, devido a presenca de um excesso de projecao da regiao da
concha; outro componente seria uma projecdo inadequada da antihélix,
levando esta projecdo ao aspecto de orelha protusa classica .

Relaciona-se a origem desta alteracao anatomica a anomalias de
insercao ou funcao dos musculos auriculares. A insercao anoémala do musculo
auricular posterior detém grande importancia no aumento da distancia da
orelha ao cranio. Os musculos intrinsecos transverso e obliquo determinam
uma correta projecao do segmento da antihélix.

Normalmente a presenca desta alteracdo da forma e projecao da orelha
externa nao se relaciona com sindromes especificas, porém na presenca
desta alteracdo ja ao nascimento deve-se proceder a pesquisa clinica de
outras alteracoes associadas, pois ndo é comum a identificacdo imediata
desta alteracdo . Usualmente a incidéncia de orelhas protusas na populacao
infantil & baixa ao nascimento (menos de 1%), aumentando gradativamente
com o passar dos meses (6 a 8 % aos 12 meses de idade). Eventualmente é
observado um componente de hereditabilidade destas alteracdes com a
incidéncia entre pais e filhos e irmaos (Figuras 18.23, 18.24, 18.25 e 18.26).

O tratamento desta alteracdo consiste na correcdo das alteracdes
descritas, ou seja, a diminuicado da distancia da orelha ao cranio , ressecando-
se parcialmente a cartilagem da concha e reposicionando-se o musculo
auricular posterior. Quando necessario é também redefinida o contorno da
antihélix, através de manobra de enfraquecimento da cartilagem da regiao
da escafa e no posicionamento de pontos inabsorviveis delimitando a projecao
da antihélix.
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Figura 18.23 (esq.): Exemplos do
carater de transmissao genética
presente na manifestacdo das orelhas
protusas. Irmaos gémeos com sete
anos.

Figura 18.24 (dir.): Mae e filha
portadoras de orelhas protusas.

Figura 18.25 Figura 18.26

Figuras 18.25 e 18.26: Pré e pos operatorio de uma crianca de seis anos portadora de orelhas
protusas (mais grave a esquerda).
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Quando diagnosticado precocemente deve-se tentar o tratamento nao
cirurgico, utilizando-se moldes moldados de forma a preencher a depressao
da escafa e fixados através de fitas nao alergénicas, quando utilizada e
periodo precoce (nas primeiras semanas de vida) esta técnica leva a excelentes
resultados.

Na nao realizacdo do tratamento nao cirurgico, a idade ideal para a
correcao cirurgica da orelha protusa é a idade pré escolar por volta dos cinco
anos de idade.

OUTRAS DEFORMIDADES

ORELHA EM STHAL

A alteracao em °‘sthal’, designa a presenca de uma anomalia da
conformacao da antihélix que nao apresenta sua forma habitual, apresentando
uma um ramo extra mais horizontalizado, devido a anomalia de funcao ou
mesmo a auséncia do musculo auricular intrinseco obliquo (Figura 18.27).
Sua presenca se associa a sindrome da contratura aracnoidactiliforme, apesar
de ser comum sua presenca isolada.

O tratamento consiste na correcao nao cirurgica em idade precoce ou
na correcao cirurgica consistindo na resseccado conservadora da alteracao
cartilaginosa e reposicionamento da forma da antihélix.

Figura 18.27: Orelha externa esquerda
apresentando deformidade em Sthal.
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ORELHAS PEQUENAS

A presenca de uma orelha que apresenta um formato normal mais um
tamanho pequeno para a idade, € um sinal constituinte da sindrome de
Down. Ao nascimento a medida longitudinal (ponto superaurale ao ponto
antropométrico subaurale da orelha externa é ao redor de 3 cm , raramente
uma crianca com sindrome de Down apresentara ao nascimento um orelha
com dimensao superior a 3,1 cm. A etiologia desta alteracdo é desconhecida
e o estigma traduzido por sua presenca é minimo.

MACROTIAS

Define-se uma orelha como grande (macrotia) quando seu tamanho é
superior ao percentual de 97% das curvas de tamanhos padronizadas (Figura
18.28).

O diagnéstico desta alteracdo é realizado simplesmente medindo-se a
orelha do paciente. Provavelmente a sindrome mais importante a se relacionar

Figura 18.28: Paciente apresentando orelha externa esquerda dimensoes
aumentadas para sua faixa etaria, caracterizando uma macrotia.

com esta alteracao é a do ‘cromossomo X fraco’. Existem outras sindromes
em que esta alteracdo de forma esta também presente como a sindrome de
‘Melnik-Needles’, a sindrome de Weaver e na sindrome de ‘Borjeson-Forssnan-
Lehmann’ entre outras.

O tratamento proposto € cirurgico e consiste na reducao da protusao e
tamanho da orelha através de técnicas especificas.
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CRIPTOTIA

Criptotia € uma alteracao rara da orelha externa caracterizada por
uma orelha que apresenta uma separacao incompleta do segmento superior
da hélix e o cranio.

O diagnostico é realizado pela simples observacao. Criptotia é
usualmente uma alteracdo isolada, porém pode se apresentar associada a
uma sindrome (‘trissomia do 18’). Curiosamente esta alteracao da orelha
externa é muito mais comum no Japao que em outras regides do mundo, a
incidéncia chega a 1 em 400 pacientes (Figuras 18.29 e 28.30).

Quando diagnosticado precocemente, pode-se optar pelo tratamento
nao cirurgico. A correcao cirurgica € realizada a partir dos cinco anos de
idade, empregando-se enxertos cartilaginosos de reforco e retalhos cutaneos
locais. Sempre que possivel o tratamento ndo cirurgico deve ser tentado.

Eul
Figura 18.29 Figura 18.30

Figuras 18.29 e 18.30: Crianca apresentando orelha externa direita apresentando a alteracao
denominada criptotia. Na figura 18.29, observamos o aspecto da deformidade e na figura
18.30 o aspecto apds a correcao cirurgica.

ORELHAS MAL POSICIONADAS

Pode-se eventualmente observar a presenca da implantacdo baixa da
orelha externa, bem como a exagerada rotacado posterior da mesma.

Apesar da descricdo do termo implantacdo baixa da orelha externa
ser largamente utilizado na literatura pediatrica, esta descricao é genérica
e devemos quando possivel definir com mais detalhe a alteracdo notada.
Orelhas constritas ou microticas sdo usualmente mal posicionadas.

Farkas chama a atencao ao fato que normalmente as orelhas que
apresentam implantacdo baixa, apresentam na realidade uma exagerada
rotacao posterior.

E relacionado na literatura a presenca destas alteracdes de
posicionamento da orelha externa e a mal formacoes renais associadas,
deve-se entdo proceder sempre que possivel uma pesquisa de exclusao desta
associacgao.

A correcdo destas alteracdes consiste na liberacdo e reposicionamento
dos musculos auriculares extrinsecos posterior e superior e na correcdao da
protusao possivelmente apresentada. Nas figuras 18.31 e 18.32, notamos o
aspecto pré e pos operatorio, notando o reposicionamento das orelhas.
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Figura 18.31 Figura 18.32

Figuras 18.31 e 18.32: Crianca com seis anos de idade apresentando orelhas
protusas e malposicionadas. Notamos a aparente baixa implantacao das orelhas,
aspecto este determinado pela exagerada rotacdo posterior das mesmas.

FISSURAS CONGENITAS DA ORELHA EXTERNA

A ocorréncia de fissuras congénitas na orelha externa sao um achado
bastante raro, por vezes associado a uma distribuicdo familiar. Na literatura
encontramos a descricao de fissuras que comprometem o terco médio e
inferior da orelha externa, chamadas de deformidade em ponto de interrogacao
, esta alteracao pode ocorrer respeitando uma distribuicdo familiar de carater
dominante autossémico ou ligado ao sexo (Figura 18.33).

Figura 18.33: Orelha externa
| direita de um rapaz com 17
anos, apresentando uma
fissura congénita de terco
médio-inferio, de carater

e | familiar.
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A correcao destas deformidades se baseiam na utilizacdo de enxertos
de cartilagem retirados da concha contra lateral ou da costela, associado a
retalhos cutaneos de vizinhanca.

APENDICES PRE AURICULARES

Estes apéndices sao usualmente constituidos por um nédulo ou
protusao de tecido cutaneo, situado geralmente a frente do tragus. Estes
apéndices sao achados relativamente comuns, variando seu tamanho de um
a dois milimetros a varios centimetros; podem ser pedunculados ou fixos. Os
apéndices pré auriculares se localizam em uma linha de predilecao localizada
da témpora acima da raiz da hélix a caminhando para a concha, perto do
meato auditivo externo, retornando a frente do tragus (Figura 18.34). Esta
linha segundo alguns autores, € uma linha de juncao entre o primeiro e
segundo arcos branquiais. Ocasionalmente, os apéndices pré auriculares se
estendem caudalmente em uma linha que une o tragus ao angulo da boca,
a chamada linha oro-tragal (Figura 18.35).

A incidéncia desta alteracado se configura ao redor de 1 em 300 a 1,5
% dos recém nascidos. Entre neonatos que apresentavam apéndices pré
auriculares, foi observado alteracbées da audicdo neuro-sensorial em 13 %
das criancas. Os autores estabeleceram entdo, uma correlacao entre a
presenca de apéndices pré auriculares e surdez neuro-sensorial,
recomendando a avaliacado auditiva de rotina nas criancas portadores destes
apéndices.

Os apéndices pré auriculares podem ser uma expressao leve de uma
forma familiar de microtia, sdo também observados em associacdo com
inimeras sindromes como: o espectro-oculo-auriculo-vertebral, a sindrome
branquio-oto-renal, a sindrome de Lee, delecao do 4p e do Sp entre outras
alteracoes cromossomicas.

Figura 18.34: Orelha
externa esquerda, notando-
se a presenca de apéndices
auriculares em localizacao
tipica.
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Figura 18.35: Neonato portado
de E.O.A.V., observando-se
em sua orelha externa direita
a presenca de um grande
apéndice, em posicao caudal,
associado a uma excessiva
rotacdo posterior da orelha.

ANATOMIA E EMBRIOLOGIA APLICADA DA ORELHA EXTERNA

MITOS SOBRE MICROTIA:
A orelha malformada vai crescer com o tempo;
Sua crianca tém audicao normal;
Sua crianca € surda,;
Nos (os pais) causamos isto;
Deve existir outras malformacoes associadas.

ASSISTENCIA AO RECEM-NASCIDO PORTADOR DE MALFORMAGCAO DA

ORELHA EXTERNA

O que nos (Médicos) devemos fazer e o que devemos aguardar quando

uma crianca nasce com Microtia:

Ao nascimento:
- Discutir a situacao com os pais;
Obter um B.E.R.A.;
Encorajar a amplificacdo quando a surdez é bilateral;
Avaliar a presenca de outras desordens;
Encaminhar a crianca a um especialista em reconstrucao auricular;
Nao realizar o estudo radiologico dos ossos temporais neste momento.

Infancia:

- Tratar clinicamente uma suposta otite média na orelha afetada;
Acompanhar com atencao a possibilidade de otite média na orelha
normal;

Avaliar a fala e o aprendizado da linguagem;

A correcao cirurgica de malformacoes moderadas pode ser realizada
neste grupo etario;

Possivel correcdo de malformacoes o6sseas da face.

GENETICA BASEADA EM EVIDENCIAS — SINDROMES E HERANCAS



756 CAPITULO 18 - MALFORMACOES CONGENITAS DA ORELHA EXTERNA

Aos oito anos:

- Correcao cirurgica de malformacoes graves da orelha externa;
A cirurgia plastica reconstrutiva antecede a correcado otologica;
Evitar a realizacao de cirurgias plasticas menores, com a intencao de
reposicionar o lébulo ou retirar apéndices, as cicatrizes decorrentes
desses procedimentos comprometeram a reconstrucao definitiva;
Cuidadoso acompanhamento ortodontico e do crescimento maxilo-
mandibular;
A reconstrucdo da orelha média, quando indicada, deve ser realizada
quando na confeccdo do sulco auricular posterior.
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