¢ Cual es su diagnoéstico?

Jose L. CuERvo™

Respuesta de la pagina 34

La respuesta correcta es:
a) Mamelén o apéndice preauricular.

Palabras claves: apéndice auricular,
apéndice preauricular, mamel6n preauricular.

Los apéndices o mamelones preauriculares
son anomalias congénitas del desarrollo del
pabelldn auricular (oreja) y resultan de la apa-
ricion de monticulos auriculares accesorios.’

La oreja se desarrolla a partir de seis tu-
mefacciones mesenquimatosas, tres depen-

Figura 2. Desarrollo de la oreja.

dientes del primer arco branquial y las tres
restantes dependientes del segundo arco
branquial (Figura 2). Estas prominencias o
monticulos auriculares rodean los bordes del
primer surco branquial y dan origen a la oreja
definitiva (Figura 2). Los apéndices auricula-
res resultan del desarrollo de monticulos au-
riculares accesorios (Figura 3).

Son relativamente frecuentes (entre 3 y
5,3/1000 recién nacidos vivos),?* y suelen
presentarse adelante de la oreja, de ahi tam-
bién su denominacién de mamelones preau-
riculares, pero en ocasiones también pueden

Monticulos auriculares, dependientes del

primer y del segundo arco branquial

Primer surco branquial

A. Seis semanas de gestacion: presencia de seis monticulos auriculares (tres dependientes del primer arco branquial, y

los tres restantes dependientes del segundo arco branquial, separados por el primer surco branquial.

B. 32 semanas de gestacion: a medida que se desarrollan la mandibula y los dientes, las orejas ascienden del cuello

hacia la region lateral de la cabeza y adquieren su conformacién definitiva.

*

Médico de planta. Departamento de Cirugia.
Hospital de Nifios “Dr. Ricardo Gutiérrez”.
Buenos Aires, Argentina.
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emerger del propio pabell6n auricular (Figura Pueden ser unilaterales (mas frecuentes)
4), o incluso en la mejilla, alejados del pabe- o bilaterales (Figura 7), y en ocasiones siguen

l16n auricular (Figura 5). un patrén hereditario.
En general son Unicos, pero en ocasiones Los mismos estan constituidas por piel, te-
jido celular subcutaneo, y muchas veces por

puede existir mas de un mamelon preauricu-
lar (Figura 6). un eje cartilaginoso (Figura 8).

Figura 3. Desarrollo de un mamelén preauricular.

A. Formacion de un monticulo auricular accesorio (flecha fina); B. Mameldn preauricular (flecha gruesa).

Figura 4. Mamelén auricular emergiendo Figura 5. Mamel6n emergiendo de la
del I6bulo de la oreja. mejilla derecha.
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En general se presentan como malforma-
ciones aisladas, pero a veces pueden ser par-
te de un sindrome, por lo que su presencia
debe alertar al médico tratante, en la pesqui-
sa clinica de otras malformaciones, incluyen-
do asimetria facial, coloboma de parpado,
iris, y retina, atresia de coanas, hipoplasia

Figura 6. Mamelones preauriculares multiples.

maxilar, quistes o senos branquiales, soplos
cardiacos, anomalias de miembros y malfor-
maciones ano-rectales.

Los cuadros clinicos dismoérficos mas fre-
cuentes, que incluyen la presencia de ma-
melones preauriculares, son el sindrome
branquio-oto-renal,® el sindrome del ojo de

Figura 8. Fotografia intraoperatoria;
la flecha indica el eje de tejido

cartilaginoso.

Presencia de dos mamelones preauriculares del lado izquierdo.

Figura 7. Mamelones preauriculares bilaterales.

A

A. mamel6n preauricular en el lado derecho; B. mamelones preauriculares en el lado izquierdo.
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gato,® el sindrome de Johnson-McMillin,” el
sindrome de Wolf-Hirschhorn,? el sindrome de
Di George,® el sindrome de Townes-Brocks,°
la microsomia hemifacial o displasia oculo-au-
riculo-vertebral o sindrome de Goldenhar,"y
el sindrome CHARGE."?

Si bien existen estudios que revelan una
mayor incidencia de anomalias uroldgicas
en pacientes con apéndices preauriculares y
senos preauriculares aislados,>*'* otros estu-
dios, la mayoria mas recientes''® ponen en
duda esta aseveracion. Sin embargo, todos
estos estudios adolecen de fallas, ya sea que
las muestras son pequefias, 0 no se acompa-
Aan de muestras controles, o las ecografias
urolégicas estan realizadas a diferentes eda-
des. Por lo tanto, hasta el momento actual,
no existe suficiente evidencia clinica para
aseverar que los nifios con mamelén o seno
preauricular presenten mayor incidencia de
anomalias urinarias asociadas, pero si existe
consenso en que se deberan descartar mal-
formaciones urol6gicas mediante ecografia,
en nifios con malformaciones auriculares gro-
seras, o cuando el mamelén o seno preau-
ricular se encuentre acompafnado de otros
rasgos dismorficos, o de historia materna
de diabetes gestacional (porque el mamel6n
puede ser parte de la embriopatia diabética)
o de historia familiar de anomalias urolégicas.

Por otra parte, existen articulos que aso-
cian mamel6n o seno preauricular aislado
con trastornos auditivos,®?° y otros que no
encuentran ninguna asociacion.®®1° Caben
los mismos comentarios efectuados en el pa-
rrafo anterior.

El tratamiento del mamelén preauricu-
lar es quirurgico y con fines estéticos, moti-
vo muy importante dada la ubicacién de esta
anomalia (Figura 9).

No existe una edad pre-establecida, pe-
ro teniendo en cuenta lo antiestético de esta
malformacion y sus consiguientes implican-
cias emocionales sobre la salud del nifio, es
prudente encarar su correccion a edad tem-
prana, idealmente antes que el nifio comien-
ce a socializar con otros nifios. La excepcion
a esta regla la constituyen los mamelones
auriculares que se fusionan con el pabellon
auricular (Figura 7, A), siendo aconsejable
diferir la operacién hasta que se complete
el crecimiento del cartilago, alrededor de los
cuatro anos.

En los nifos mayores, su correccion pue-
de tener un destacado efecto beneficioso so-
bre su propia autoestima e imagen personal.

El seno preauricular, descrito por prime-
ra vez en el aho 1864,%' es una malforma-
cion congénita de observacién frecuente en
la practica clinica pediatrica.

Su incidencia oscila entre 0,9%-1,5% en
personas de raza blanca®*?2* a 5,2% en per-
sonas de raza negra.? Suele ser esporadico,
pero en casi un tercio de los casos es fami-
liar?® y existe una serie® en la cual seis ge-
neraciones en una familia presentaron esta
malformacién, lo que sugiere un patrén au-
tosbmico dominante con penetracién incom-
pleta. A menudo es bilateral (25-50%),25?" y
existe un discreto predominio en el sexo fe-
menino y en el lado derecho.2325:28

Figura 9. A. Fotografia preoperatoria inmediata; B. fotografia postoperatoria inmediata.
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Su aparicién esta intimamente relaciona-
da con la embriologia de la oreja. Se piensa
que los senos preauriculares se forman por
atrapamiento de ectodermo, en el espesor del
mesodermo, durante el desarrollo del pabe-
[16n auricular. De esta manera, a pesar de su
proximidad anatémica, estos senos no depen-
den directamente de un desarrollo anormal o
de persistencia de elementos branquiales, y
por lo tanto no constituyen verdaderas ano-
malias branquiales.?*3'

Su anatomia es variable. El orificio cu-
taneo esta siempre presente desde el naci-
miento y se continGia con un fino trayecto que
puede terminar en forma ciega o dividirse en
un ramillete de pequefnos quistes, que estan
en intimo contacto con el pericondrio de los
cartilagos auriculares. Es posible que estas
pequefas dilataciones quisticas resulten de
acumulacién de material secretado por el epi-
telio de los senos.

En el 90% de los casos el orificio cutaneo
se encuentra en el borde anterior de la rama
ascendente del helix (Figura 10), pero tam-
bién puede ubicarse en la region crural, lobu-
lar o retroauricular.232527

Estos senos nunca tienen comunicacién
con el conducto auditivo externo ni con la
trompa de Eustaquio.

Como se menciond anteriormente, a pe-
sar que existe cierta tendencia a asociar seno
preauricular con anomalia renal, éste rara-

Figura 10. Abertura del seno a través de
un pequefio orificio inmediatamente por
delante de la rama ascendente del helix
(flecha).
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mente se asocia con problemas renales, o
con sordera u otras anomalias o sindromes.?”
En la serie mas larga publicada de 58.000 ni-
fos con defectos auriculares,'® hubo 446 se-
nos preauriculares y ninguno se asocié con
anomalia renal, y sélo 15 estuvieron asocia-
dos con algun sindrome. Por lo tanto las in-
dicaciones de ecografia renal y de estudios
auditivos son similares a las comentadas en
mameldn preauricular.

Los senos y quistes presentan un epite-
lio de tipo escamoso estratificado con areas
de hiperqueratosis y paraqueratosis, y en su
interior pueden contener un material caseo-
so tipo esmegma.?” En caso de infeccidn, el
epitelio puede ser reemplazado por tejido de
granulacion.

Desde el punto de vista clinico, los se-
nos preauriculares siempre estan presentes
desde el nacimiento y en general permane-
cen asintomaticos, pero pueden eliminar un
material caseoso (aspecto de queso seco) o
complicarse con infeccién, mas cominmente
por estafilococos, pero también por proteus,
estreptococo y peptococos.®?

Son signos de infeccién la presencia de
edema, eritema, dolor y descarga de material
purulento (Figuras 11y 12).

El diagnéstico diferencial debera realizar-
se con anomalias del primer arco branquial,
quiste dermoide y foranculo.

No existe una posicion uniforme sobre

Figura 11. Infeccién de seno preauricular.

Enrojecimiento, aumento de volumen, aumento

de temperatura local, dolor, y a veces salida de
material purulento.
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cuando se debe operar un nifio con un seno
preauricular.

Algunos limitan la cirugia a pacientes con
episodio infeccioso previo, dado que una
vez que el seno sufrié infeccion, raramente
permanece asintomatico, siendo la regla la
reiteracion de estos episodios.?533-35 Otros
extienden la indicacion a aquellos senos que
secretan material caseoso0,%*?” ya que con-
sideran que tienen mayor tendencia a su-
frir infeccién, lo que dificulta su remocién
futura, obliga a cirugias mas amplias y au-
menta el porcentaje de recidiva. Finalmen-
te, otros indican cirugia ain en los pacientes
asintomaticos,?:32%40 dado lo incierto de su
comportamiento y la posibilidad de infeccién
futura.

En caso de infeccion sera necesario el
uso de un antibiético de amplio espectro por
via oral (en general una cefalosporina de ter-
cera generacién), analgésicos-antiinflama-
torios, fomentos calientes para acelerar la
curacion del proceso inflamatorio y alguna
crema tépica local dirigida contra el estafi-
lococo (en general mupirocina o &cido fuci-
dico). Con estas medidas puede ocurrir que
la inflamacion ceda y desaparezca, o que
evolucione hacia la abscedacién con aper-
tura y drenaje espontaneo, o con necesidad
de drenaje quirlrgico. Este proceso altera la
arquitectura local y por lo tanto dificulta una

Figura 12. Infeccién de seno preauricular: orificio
cutaneo preauricular (flecha gruesa) y por delante del
mismo pequefia formacion inflamatoria (flecha fina).
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exéresis completa a futuro, predisponiendo a
recidiva. Un método novedoso para disminuir
esta posibilidad es drenar el absceso median-
te la introduccion de un fino estilete a través
del orificio cutaneo.*' En estos casos, la ciru-
gia definitiva se realizara una vez que hayan
desaparecido los signos de inflamacién agu-
da, con el fin de obtener mejor visualizacion
de las finas estructuras involucradas y un ma-
yor porcentaje de curacion.

Decidido el tratamiento quirurgico, la exé-
resis amplia y completa del seno y de los
quistes es la técnica de eleccion. Dado lo
delicado de estas estructuras y la posibili-
dad de ramificaciones, es importante trabajar
con muy buena iluminacién, lentes de mag-
nificacion e instrumental delicado, para mi-
nimizar la posibilidad de exéresis incompleta
y recurrencia. También es muy util la tincién
preoperatoria del o de los trayectos, mediante
inyeccion a través del orificio fistuloso de azul
de metileno o verde brillante de malaquita.

La cirugia clasica comienza con una inci-
sion en losange o en L invertida abarcando
el orificio del seno en su extremo superior,
continia mediante diseccion del o de los tra-
yectos hasta su terminacion ciega o en uno o
varios quistes y finaliza con su exéresis com-
pleta.® (Figura 4)

Es frecuente que alguna de estas ramifica-
ciones se encuentre en intimo contacto o se
introduzca en el cartilago auricular adyacen-
te, lo que exigira la exéresis contigua de una
pequena zona de dicho cartilago.

En caso que haya surgido infeccion e in-
flamacion, sera necesaria una incisibn mas
amplia y la exéresis en bloque de la malfor-
macion y del tejido inflamatorio circundante.

Con buena técnica es posible obtener cu-
racion del proceso y excelentes resultados
estéticos en la gran mayoria de los casos.
El indice de recurrencia oscila entre 3,7% y
420/0_19,25,31,35,39,42

Segun un trabajo sobre 165 senos preau-
riculares® los factores que aumentaron cla-
ramente el indice de recurrencia fueron:
infeccidn previa, cirugia en etapa de infeccion
aguda, necesidad de drenaje quirdrgico, no
eliminacién de cartilago contiguo y no tincion
del trayecto.

Segun otro trabajo sobre 159 pacientes®'
los factores que disminuyeron el indice de
recurrencia fueron: diseccion minuciosa del
s$eno por un cirujano experimentado y bajo
anestesia general, uso de una incision preau-
ricular amplia, diseccion hasta la fascia tem-
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poral para asegurar remocion de todas las
ramificaciones epiteliales, evitar la ruptura del
seno y cierre del espacio muerto.

Los senos que se abren en la porcion cru-
ral del helix, suelen invadir el cartilago crural
y terminar en forma ciega o multiquistica en la
region retroauricular.*®* Mucho mas raramen-
te los senos y quistes preauriculares mues-
tran tal comportamiento. Si sufren infeccién,
la inflamacién suele manifestarse en la region
retroauricular, pudiendo ser confundidas con
quistes epidermoides o dermoides (Figura 14).
Su curacién exige exéresis del orificio cutaneo,

Figura 13. Cirugia del seno preauricular.

del seno que lo continua en el espesor de la
porcion crural del cartilago y de su terminacion
quistica en la region retroauricular.*

El quiste dermoide es un quiste congénito,
que se origina durante el periodo intrauterino,
por secuestro de sectores de piel con sus ele-
mentos constitutivos, a lo largo de las lineas
de fusion embriol6gica normales.*+4®

Este secuestro de elementos ectodérmi-
cos hacia capas mas profundas, puede ser
por inclusion errénea de los mismos o por ha-
ber quedado anclados al tubo neural durante
el periodo de gestacion.

Previa confeccion de una jareta alrededor de la apertura del seno, se introduce suavemente una pequefia cantidad de
colorante mediante catéter fino, se retira el catéter y se anuda la jareta, manteniendo reparadas ambas suturas, que
serviran para traccion. Se aisla el seno, sus ramificaciones y los pequefos quistes y se reseca en bloque, con una
pequefia zona de cartilago auricular adyacente.

Figura 14. Seno de regién crural.

A. Orificio del seno abriéndose en el cartilago crural (flecha); B. Obsérvese como la infeccion del seno se extiende a la
zona retroauricular y la inflamacion inclina el pabelldn auricular izquierdo hacia delante; C. Luego de resecado el seno,
se reconstruye la region crural.
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Figura 15. Quiste dermoide retroauricular

congénito.

A pesar de su origen congénito, el quiste
dermoide raramente se manifiesta desde el
nacimiento (Figura 15), ya que requiere cierto
tiempo, para ir acumulando material sebaceo
en su interior y hacerse evidente.

Se trata de la lesion quistica mas frecuen-
te en edad pediatrica.

Son mas frecuentes en cabeza y cuello,
pero pueden aparecer en otros sitios de la li-
nea media, como region sacra, rafe perineal,
escroto, area pre-esternal y ombligo.

En la cabeza, las localizaciones mas
frecuentes son region periorbitaria (princi-

palmente el sector palpebral lateral, donde
recibe el nombre de quiste de cola de ceja),
linea media nasal, linea media del paladar
(asociado a paladar hendido) y sectores pre
y retroauricular (Figura 16); pero puede apa-
recer en otros sitios de fusion embrionaria,
como las fontanelas anterior y posterior o la
sutura lambdoidea.

Tipicamente se presenta como una lesién
redondeada, bien circunscripta, indolora, de
consistencia blanda, moévil, de 1 a 2 centime-
tros de diametro, localizada en el tejido celu-
lar subcutaneo (Figura 17).

Figura 16. Quiste dermoide en la zona del trago de

aspecto atipico.

Dada la presencia de cartilago duro por detras del quiste, este

se expande hacia adelante afinando la piel y permitiendo ver

sus caracteristicas.

Figura 17. Quiste dermoide en sector auricular.

Variantes topogréficas: A. preauricular; B. auricular; C. retroauricular (flechas).
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Si ha ocurrido infeccién o inflamacion es
posible que esté adherido a la piel.

Cuando se sospecha quiste dermoide y
éste se encuentra en linea media craneal o li-
nea media facial, es imprescindible descartar
compromiso intracraneal asociado, antes de
la cirugia, mediante tomografia axial compu-
tada o resonancia magnética nuclear, y si las
imagenes fueran sugestivas, se debera con-
sultar con un neurocirujano.

La misma consideracién cabe para los
quistes localizados fuera de la linea media de
cuero cabelludo y cara, que se encuentran fir-
memente adheridos a planos profundos.

Histol6gicamente es un quiste verdadero,
constituido por una delgada pared epitelial
que contiene glandulas sebaceas, foliculos
pilosos, tejido conectivo, papilas y haces de
musculo liso, y en su interior alberga mate-
rial sebaceo.

La indicacion quirargica surge del aspecto
antiestético de la lesion, la posibilidad que su-
fra infeccion y abscedacion (resultando luego
en incisiones mas largas y mayor incidencia
de recurrencia) y la posibilidad que en un fu-
turo sufra transformacion maligna.#°

La exéresis completa del quiste es curati-
va en todos los casos.
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