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Medfedte misdannelser af det ydre gre er hyppige og
omfatter sdvel mindre som stgrre misdannelser. De kan
veare forbundet med andre misdannelser og syndro-
mer, hvorfor det er vigtigt at undersgge spadbarnet for
andre abnormiteter.

Formaélet med denne artikel er at gennemga det
ydre gres hyppigst forekommende medfgdte misdan-
nelser mhp. henvisning til relevant behandling i offent-
lig regi.

DET YDRE ORES UDVIKLING

Auricula udvikles fra seks mesenkymfortykkelser langs
forste og anden brankiebue og begynder i femte gesta-
tionsuge. De tre mesenkymfortykkelser fra den forste
brankiebue udvikles til tragus, helix og choncha cymba,
og de tre mesenkymfortykkelser fra den anden bran-
kiebue udvikles til cavum concha, antihelix, antitragus
og lobulus [1].

Eftersom mandiblen, maksillen og associerede
neurovaskulare strukturer ogsa udvikles fra forste og
anden brankiebue, kan fejl i udviklingen af disse med-
fore omfattende eendringer i ansigtets udvikling, hvil-
ket kommer til udtryk i forskellige kraniofaciale mis-
dannelser.

Hos voksne méler auriklen 5,5-6,5 cm, og bredden
er 50-60% af hgjden. Efter fgdslen udvikler auriklen sig
hurtigt og opnar 90% af sin fulde bredde efter et ar,
hvorimod leengden af auriklen udvikles langsommere
og ndr 75% i etarsalderen og 93% i tidrsalderen. Aurik-
len fortseetter med at vokse igennem livet [2, 3].

POREMISDANNELSER

Mikroti/anoti

P4 graesk betyder mikroti lille gre og er betegnelse for
et misdannet ydre gre varierende fra et mindre, naesten
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» Premisdannelser kan vaere forbundet med syndromer,
hvorfor grundig objektiv undersggelse inklusive ud-
videt hgreundersggelse er ngdvendig.

» Der er en bred vifte af behandlingsmuligheder afhaen-
gigt af svaerhedsgraden af misdannelserne.

» Korrektion foretages, nar bernene kan samarbejde og
give udtryk for behandlingsgnske.

normalt gre til et helt manglende ydre gre (anoti)
(Figur 1). Praevalensen for mikroti pa verdensplan
varierer fra 0,8 og helt op til 17 pr. 10.000 fgdsler med
den hgjeste praevalens i Ecuador og blandt Navajoindi-
anerne. I Europa er den hgjeste rapporterede prava-
lens fundet i Finland, hvor den ligger pé 4,3 pr. 10.000
[4, 5]. Man mener, at preevalensen i Danmark ligger pa
1-2 pr. 10.000, men der er usikkerhed om dette tal, og i
enkelte rapporter angives pravalensen kun at veere
0,27-0,4 pr. 10.000 [5, 6]. Det er muligt, at tilstanden
er underrapporteret ved de milde tilfeelde af mikroti.

90% af tilfeeldene af mikroti er unilaterale og oftere
hgjresidige end venstresidige. I op til halvdelen af til-
feeldene er mikroti ledsaget af en anden kraniofacial
abnormitet som f.eks. l&ebe-gumme-ganespalte, anof-
talmi/mikrotalmi og ansigtsasymmetri [7]. De hyppigst
relaterede syndromer er Treacher Collins syndrom,
Nagers syndrom, Di’Georges syndrom, brankio-oto-
renalt syndrom, Townes-Brocks syndrom og okulo-
aurikulo-vertebralt spektrum, hvor sidstneevnte deekker
over en rakke tilstande fra isoleret mikroti til Golden-
hars syndrom med hemifacial mikrosomi, okuleere mal-
formationer og vertebrale defekter [4, 5, 7]. Mikroti
kan opsté som fglge af sporadisk mutation, som led i et
syndrom eller pga. udsattelse for teratogene stoffer sa-
som retinoider i fostertilstanden [4, 5].

Der er forskellige klassifikationssystemer for mi-
kroti, og en af de hyppigst brugte er Marx’ klassifika-
tion, der graderes fra type 1 (lille, men bevaret normal
form) til type 4 (anoti, komplet manglede aurikel) [4].
Mikroti kan ogsé klassificeres efter Tanzers eller Weer-
das Kklassifikation, hvor mikrotityperne deles op efter
hhv. relation til den kirurgiske tilgang og efter den em-
bryologiske udvikling [8].

Patienter med mikroti skal undergd en udvidet hg-
reundersggelse, og der bgr udfgres en CT af pars tem-
poralis mhp. visualisering af gregang, mellemgre og
det indre gre, da tilstanden kan vare ledsaget af mang-
lende udvikling af alle tre dele.

Patienter med mikroti bgr henvises til et lokalt bgr-
neaudiologisk center mhp. tidlig hgrerehabilitering
samt til Rigshospitalets mikrotiteam, som bestar af pla-
stikkirurger, gre-naese-hals (ONH)-leeger, anaplastolo-
ger og audiologiassistenter.

@rerekonstruktion kan foretages med egen ribbens-
brusk, hvilket foretages i flere stadier over 2-3 opera-
tioner. Antallet af operationer afhenger af den kirurgi-




ske metode, hvoraf Brents teknik kan foretages ved en
tidligere alder end Nagatas teknik, da der bruges min-
dre brusk. Nagatas teknik, som kraever mere brusk, til-
bydes derfor forst til patienterne, nar de er i tidrsalde-
ren, men foretages til gengaeld kun i to stadier [4].
Alternativt kan man bruge et kunststof af porgs poly-
ethylen som ramme for det rekonstruerede gre i stedet
for autolog rekonstruktion med brusk. Denne metode
bruges dog primaert i udlandet og tilbydes ikke i Dan-
mark. Det er ogsa muligt at fi konstrueret en silikone-
protese, der modelleres efter det modsatte gre og fast-
seettes i implantater til kranieknoglen, hvilket foregér
over to operationer [4, 9].

Rekonstruktion/korrektion kan foretages fra om-
kring seksarsalderen, men anbefales ofte fgrst fra
8-10-arsalderen, dels fordi barnet skal kunne medvirke
til behandlingen, dels fordi der er bedre forudsetnin-
ger for et tilfredsstillende resultat, nir det modsatte gre
har ndet ner voksenstgrrelse, og endelig skal thora-
xomfanget vere tilstreekkeligt til hgst af brusk [4, 10].
Ud over det astetiske aspekt skal der ogsé tages hgjde
for funktion, f.eks. ved brug af briller eller hgreapparat.

Constricted ears

Constricted ears, ogsé kaldet lop ears eller cup ears er
en gredeformitet, som omfatter varierende grader af
foldning af den gvre del af gret (inkluderende helix,
scapha og antihelix) samt protrusion af gret (Figur 2).
Deformiteten forekommer i meget varierende grad, og
behandlingerne deckker séledes en bred vifte af mulig-
heder. De mildeste typer kan behandles ved at forme
gret i neonatalperioden, hvor der er beskrevet brug af
diverse materialer sdsom skum, plaster, skinner og pla-
stikrammer, som bliver lagt pa gret i de forste leveuger.
De svareste, som kan vare forandringer, der ligner mi-
kroti, kreever subtotal aurikuler rekonstruktion, f.eks.
autolog rekonstruktion med brusk. Herimellem findes
deformiteter, som kraever korrektion i form af f.eks. re-
sektion, indsettelse af brusktransplantat, V-Y-plastik
og forskellige lokale lapper [11-13]. Behandlingen
foretages primaert i plastikkirurgisk regi.

Preeaurikulzer fistel

Praeaurikuleer fistel er som regel en asymptomatisk til-
stand, hvor der kan observeres en fa millimeter stor b-
ning i huden som oftest ud for det ascenderende ben af
helix. Preeaurikulere fistler har varierende leengde og
ender blindt. Incidensen angives at vaere 0,2-5% med
hgjere forekomst blandt mennesker med afrikansk eller
asiatisk afstamning. Operation tilbydes ved recidive-
rende infektioner og foretages af en @NH-laege, ofte i
fuld bedgvelse. Peroperativ injektion af methylenblat
kan bruges til identifikation af fistelgangen, og det er
vigtigt, at fistelgangen eksstirperes i sin helhed pga. ri-
sikoen for recidiv [14]. Som ved andre gremisdannel-
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undersgges, da praeaurikulere fistler kan vaere led i et
syndrom som f.eks. brankio-oto-renalt syndrom [15].

Aurikulaert vedhang

Aurikulaere vedhaeng, ogsa kaldt accessoriske tragi, kan
forekomme i et trianguleert omrade mellem aurikel og
mundvige (Figur 3) [5, 16]. De menes at vaere forarsa-
get af manglende fusion af de mesenkymale fortykkel-
ser pa forste brankiebue [16]. Forekomsten er 1-5 pr.
1.000 nyfedte. Hvis vedhanget har en smal base og
kun indeholder hud, kan det fjernes ved enten ligation
eller excision i de forste leveuger. Hvis det drejer sig
om et bredbaset vedhaeng, eller hvis det indeholder
brusk, bgr det excideres enten i fuld bedgvelse efter
todrsalderen af plastikkirurg, alternativt nar barnet kan

FIGUR2/
Constricted ear,
hejresidig, svaer
grad. Gengivet med
patienten/foreel-
drenes tilladelse.




FIGUR 3/
Praeaurikulzere
eartags. Gengivet
med patienten/for-
eeldrenes tilla-
delse.

samarbejde til operation i lokalbedgvelse. Behandlin-
gen er udelukkende kosmetisk. Iszer ved multiple ved-
haeng bgr man vere opmerksom pa tegn pa andre
misdannelser [17]. Hvis der er tale om vedheng i for-
bindelse med en mikroti, bgr man afholde sig fra exci-
sion, indtil barnet er vurderet af en mikrotikyndig pla-
stikkirurg.

Aures alatae

Aures alatae, som ofte bliver navnt, nar man taler om
gredeformiteter, kan ogsé betegnes som en anatomisk
variant (Figur 4). Der er ogsa et kulturelt aspekt i,
hvornar strittende grer ses som en deformitet, f.eks.
finder man det mange steder i Asien attraktivt med ud-
stdende grer [18]. Aures alatae forekommer hos 5-10%
af verdens befolkning og defineres ofte som afstand fra
mastoidet til den mest prominerende del af helixkanten
pa over 20-25 mm, men operationsindikationen vari-

FIGUR 4 [ Bilateral aures
alatae grundet manglende fold-
ning af antihelicis samt valgus-
stilling af concha. Gengivet med
patienten/forzaeldrenes tilladelse.

erer mellem afdelinger og er oftest en individuel vurde-
ring [2, 19]. @rer kan opfattes som »strittende«, hvis
der er manglende foldning af antihelix, hypertrofi af
concha eller valgusstilling af concha. Ofte er arsagen til
aures alatae en kombination af disse, og valg af be-
handling afggres af de individuelle forhold.

Nonkirurgisk intervention ved at forme grene i de
forste 1-6 leveuger, som tidligere beskrevet under af-
snit om constricted ears, kan vere succesfuldt [13, 20].

Ved manglende foldning af antihelix kan man ved
slibning af brusken pa forsiden af gret eendre spandin-
gen i brusken, sdledes at den lettere folder bagover, og
man kan pa den made skabe en antihelix, en metode,
som er beskrevet af Stenstrém. Samtidig vil man ved
denne metode ogsd excidere hud pa bagsiden af gret
[21]. Mustardéteknikken er en anden hyppigt brugt
metode, hvor horisontale madrasssuturer bliver place-
ret pd bagsiden af gret for at skabe eller accentuere
antihelix [22]. Sidstneevnte kan foretages alene, hvis
brusken er blgd nok, eller i kombination med slibning
af brusken, som beskrevet af Converse [23]. Nordzell er
en 8ben kirurgisk metode, som indeberer incision af
bade hud og brusk pa bagsiden af gret, fra fossa trian-
gularis til antitragus, og underminering af huden med
efterfplgende slibning af brusk og suturering af bru-
sken, med overlapning af den mediale del over den la-
terale for at forme gret [24]. Der er ogsé beskrevet
brug af buede implantater, der placeres pa forsiden af
gret og derved skaber en antihelix [19]. Sidstnavnte
har dog ikke fiet den store udbredelse i Danmark.

Hypertrofi af concha kan korrigeres ved at excidere
et stykke af brusken eller i tilfeelde af valgusstilling eller
anteversion af concha kan denne roteres dorsalt med
fiksering til periost over mastoideum [25].

Patienter bor forst henvises efter ottedrsalderen,
men i enkelte, meget udtalte tilfeelde, udfgres der ope-
ration hos bgrn under skolealderen. Som regel foreta-
ges operationen i lokalbedgvelse [26]. Der er dog stor
variation mellem de forskellige behandlingsinstanser.

Operation for aures alatae varetages af bide @NH-
leeger og plastikkirurger, bade p& hospitalsafdelinger
og i specialleegepraksis.

KONKLUSION

@remisdannelser er hyppige og forekommer i et bredt
spektrum. Opmerksomhed pa andre tegn p& misdan-
nelser eller andre syndromer skal veere et fokus hos ny-
fpdte bgrn med en eller anden form for gremisdannelse
eller deformitet. Henvisning til udvidet hgreundersg-
gelse og tidlig intervention ved fund af hgrenedsettelse
er vigtig for udviklingen hos patienter med mikroti.
Ved korrektion for mikroti vil man oftest vente, indtil
det modsatte gre har ndet naer voksenstgrrelse for at f&
det bedste estetiske resultat. Det er ligeledes vigtigt,

at thoraxomfanget er af en stgrrelse, der muliggor evt.




hgst af brusk til autolog rekontruktion. Korrektioner af
aures alatae, constricted ears og mikroti i plastikkirur-
gisk regi foretages primeert, ndr bgrnene er store nok til
at give udtryk for gnske om behandling, kan samar-
bejde til denne samt — ved de mindre operationer — kan
acceptere lokalbedgvelse.

SUMMARY
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Congenital anomalies of the external ear
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This review describes congenital anomalies of the external
ear, which are common and include a wide range of
malformations. Attentiveness to other malformations in
newborns with ear anomalies is important, as they often
appear as part of syndromes such as Goldenhar syndrome,

Treacher Collins syndrome and branchio-oto-renal syndrome.

This review is an overview of the most common congenital
anomalies of the external ear and their treatment, including
microtia, constricted ears, preauricular pits, tags and
prominent ears.

KORRESPONDANCE: Erika Wernheden. E-mail: erika.w@hotmail.com
ANTAGET: 23. oktober 2019

PUBLICERET PA UGESKRIFTET.DK: 25. november 2019
INTERESSEKONFLIKTER: Forfatternes ICMIE-formularer er tilgaengelige
sammen med artiklen pa Ugeskriftet.dk

LITTERATUR

1. Sadler TW. Langmans Embryologi. Munksgaard Danmark, 2004.

2. Pawar SS, Koch CA, Murakami C. Treatment of prominent ears and
otoplasty. JAMA Facial Plast Surg 2015;17:449.

3. Purkait R, Singh P. Anthropometry of the normal human auricle: a
study of adult Indian men. Aesthetic Plast Surg 2007;31:372-9.

4. Hartzell LD, Chinnadurai S. Microtia and related facial anomalies. Clin
Perinatol 2018;45:679-97.

10.

1

—

12.

13.

14,

16.

17.

18.

19.

20.

2

—

2

n

2

w

24.
25.

2

@

. Klockars T, Rautio J. Embryology and epidemiology of microtia. Facial

VIDENSKAB

Plast Surg 2009;25:145-8.

. Luguetti DV, Leoncini E, Mastroiacovo P. Microtia-anotia: a global

review of prevalence rates. Birth Defects Res A Clin Mol Teratol
2011;91:813-22.

. Gendron C, Schwentker A, van Aalst JA. Genetic advances in the

understanding of microtia. J Pediatr Genet 2016;5:189-97.

. Luquetti DV, Heike CL, Hing AV et al. Microtia: epidemiology and

genetics. Am J Med Genet A 2012;158A:124-39.

. Ali K, Trost ]G, Truong TA et al. Total ear reconstruction using porous

polyethylene. Semin Plast Surg 2017;31:161-72.

Hvad er mikroti? @re-naese-halskirurgisk og Audiologisk Klinik,
Rigshospitalet, Udefunktion Gentofte Hospital.
https://publikationer.regionh.dk/pdf/full-18810/mikroti-en-medfoedt-
eller-erhvervetmisdannelse-af-ydre-oere.pdf (4. feb 2019).

. Wang D, Pan B, Lin L et al. New methods for specialized subjective and

high-precision objective evaluation of constricted ears: a pilot study.
Medicine (Baltimore) 2018;97:212997.

Elshahat A, Lashin R. Reconstruction of moderately constricted ears
by combining V-Y advancement of helical root, conchal cartilage graft,
and mastoid hitch. Eplasty 2016;16:e19.

Chang CS, Bartlett SP. Deformations of the ear and their nonsurgical
correction. Clin Pediatr (Phila) 2019;58:798-805.

Rasmussen LBM, Charabi S. Kirurgisk behandling af praeaurikulaere
fistler. Ugeskr Laeger 2002;164:635-8.

. Singh L, Rashid RM, Chon S. What is your diagnosis? Cutis

2011;88:275-80.

Hwang J, Cho J, Burm ]S. Accessory auricle: classification according to
location, protrusion pattern and body shape. Arch Plast Surg
2018;45:411-7.

Chung EK, Atkinson-McEvoy LR, Boom JA et al. Visual diagnosis and
treatment in pediatrics. Lippincott Williams & Wilkins, 2012.

Zavod MB, Chen T, Adamson PA. Complications of otoplasty. Complicat
Head Neck Surg 2009:59:761-9.

Kang NV, Sabbagh W, 0'Toole G et al. Earfold: a new technique for
correction of the shape of the antihelix. Laryngoscope
2018;128:2282-90.

Byrd HS, Langevin CJ, Ghidoni LA. Ear molding in newborn infants with
auricular deformities. Plast Reconstr Surg 2010;126:1191-200.

. Stenstrém SJ. A simple operation for prominent ears. Acta Otolaryngol

1967;63(Suppl 224):393-402.

. Mustardeé IC. The correction of prominent ears using simple mattress

sutures. Br] Plast Surg 1963;16:170-8.

. Converse JM, Wood-Smith D. Technical details in the surgical correc-

tion of the lop ear deformity. Plast Reconstr Surg 1963;31:118-28
Nordzell B. Open otoplasty. Plast Reconstr Surg 2000;106:1466-72.
Naumann A. Otoplasty - techniques, characteristics and risks.
GMS Curr Top Otorhinolaryngol Head Neck Surg 2007;6:Doc04..

. Rigshospitalet. VIP-instruks Aures alatae. https:/vip.regionh.dk/vip/

Admin/GUl.nsf/Desktop.html?0pen (7. feb 2019).




