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Malformacion auricular de Mozart.
Analisis de casos a cinco anos

André Victor Baldin, José E Telich Tarriba,' Armando Apellaniz Campo?

La malformacién auricular de Mozart, también conocida
como “oreja de Mozart”, es una muy rara deformidad au-
ricular. Clinicamente, el pabellén auricular se caracteriza
por presentar una apariencia prominente en su porcion
anterosuperior debida a una inversiéon en la forma de la
concha cavum, la cual se presenta de forma convexa,
produciendo verticalizacion y estrechamiento del conducto
auditivo externo. Se realizé un analisis retrospectivo de los
registros clinicos y fotograficos de los pacientes atendidos
en la Clinica de Reconstruccion Auricular del Hospital
General “Dr. Manuel Gea Gonzalez” entre junio de 2012
y diciembre de 2017; de los 616, sdlo cuatro pacientes
cumplieron los criterios clinicos de inclusion para oreja de
Mozart, con una prevalencia de 0.6%. Las intervenciones
quirdrgicas se centran sobre todo en la correccion de la
concha convexa; sin embargo, el procedimiento debe
adaptarse a la gravedad de la deformidad y los deseos
del paciente.
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Mozart ear is a rare auricular deformity; clinically, the
auricle is characterized by the bulging appearance of the
anterosuperior portion of the auricle due to fusion of the
crura of the antihelix, an inversion in the normal form of
the cavum conchae resulting in its convexity and a slit-like
narrowing of the orifice of the external auditory meatus.
A retrospective review of the clinical and photographic
records of patients treated at the ear reconstruction clinic
of our hospital between June 2012 and December 2017
was performed; out of 616 consecutive patients, only four
fulfilled the inclusion criteria, with a prevalence of 0.6%.
The authors present these patients. Surgical interventions
mainly focus on the correction of the convex shell; however,
the procedure should be tailored to the severity of the
deformity and the wishes of the patient.

Key words: Charge syndrome, congenital abnormalities,
ear auricle, Pierre Robin syndrome, ear malformation.

INTRODUCCION

Las orejas son de fundamental importancia en la compo-
sicién de la estética y armonia facial. Cuando se encuen-
tran presentes en condiciones anatémicas normales, son
desapercibidas; sin embargo, cuando tienen algln tipo de
alteracion, causan un desequilibrio en el contorno facial.’2

Las malformaciones auriculares del oido externo tienen
una incidencia global de 1:3,800 recién nacidos vivos, lo
que las convierte en una de las anormalidades mas comu-
nes que afectan a la cabeza. Las malformaciones del oido
externo pueden ser variables, desde leves, moderadas o
graves, e involucrar la orientacion, posicion, tamafio, patrén
de relieve y definicién del pabellén auricular.

La mayor parte de las malformaciones auriculares involu-
cran al hélix y antihélix, mientras que los defectos aislados de
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la concha son poco comunes. La oreja de Mozart, también
conocida como “oreja de Wildermuth” o “concha antever-
tida”, es una muy rara deformidad auricular caracterizada
por una apariencia abultada y prominente en su porcion
anterosuperior, convexidad de la concha cava, verticali-
zacion y estrechamiento del conducto auditivo externo.?>

Pocos casos se han reportado en la literatura médica
internacional, siendo el objetivo de este trabajo pre-
sentar cuatro casos de pacientes con el diagndstico de
malformacién auricular de Mozart atendidos en la Cli-
nica de Reconstrucciéon Auricular del Hospital General
“Dr. Manuel Gea Gonzélez”.

Se realiz6 un andlisis retrospectivo de los registros cli-
nicos y fotograficos de los pacientes atendidos en dicha
clinica durante el periodo de junio de 2012 a diciembre
de 2017. Se incluyeron todos los pacientes en quienes se
identificé inversion de concha con estenosis y verticali-
zacion del conducto auditivo externo, integrando de esa
manera el diagnéstico de oreja de Mozart.

De 616 pacientes atendidos en la clinica de recons-
truccién auricular de nuestra institucién, Gnicamente
cuatro cumplieron con los criterios clinicos de inclusién,
presentando una prevalencia de la enfermedad de 0.6%.
Todos ellos eran del sexo masculino, con edad promedio
de 13 anos (maximo 30 afios, minimo cinco anos); tres
casos fueron bilaterales y uno unilateral. A continuacién
describimos nuestros casos.

PRESENTACION DE CASOS
Paciente 1

Masculino de nueve aios con inversion de concha bilateral
identificada al nacimiento. No presentaba antecedentes
heredofamiliares de deformidades auriculares. El embarazo
transcurrié sin incidentes y los estudios de extension no
revelaron anomalias genéticas ni malformaciones en otros
6rganos. En la exploracion fisica, se observé inversion de
concha bilateral, aplanamiento de la crura superior del
antihélix, asi como estenosis del meato auditivo externo y
verticalizacion del mismo (Figura 1).

Paciente 2

Masculino de nueve anos de edad, con mdltiples malforma-
ciones congénitas diagnosticadas, tales como el sindrome de
Charge. Los antecedentes de importancia constaban de ser
producto de un parto pretérmino con presencia de retraso
en el desarrollo y reflujo vesicoureteral. Se habia sometido a
varios procedimientos quirdrgicos; entre ellos, palatoplastia
por paladar hendido, liberacién de sindactilia con recreacion
del tercer espacio de mano izquierda y una cirugia para co-

rreccion del estrabismo. En la exploracion fisica, se observd
la oreja derecha con una prominencia en el tercio medio
y superior, con aplanamiento de hélix y antihélix, concha
convexa, protrusion del antitrago, asi como estenosis del
meato auditivo externo; la oreja izquierda no presentaba
malformaciones aparentes (Figura 2). En el resto de la explora-
cién fisica se observé microftalmia, coloboma de iris, paladar
reparado adecuadamente, mano izquierda con secuelas de
la reparacién de sindactilia, sin otras malformaciones.

Paciente 3

Masculino de cinco anos de edad con secuencia de Pierre
Robin; antecedentes heredofamiliares de embarazo nor-

Figura 1: Fotos preoperatorias del paciente 1, donde se observa
inversion de la concha y estenosis del meato auditivo externo.

Figura 2: Fotos clinicas del pabell6n auricular del paciente 2.
Se observa prominencia del tercio superior, aplanamiento de
hélice y convexidad de la concha auricular.
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moevolutivo, con antecedente quirdrgico de palatoplastia
de incisiones minimas y distraccién mandibular. En el exa-
men fisico, ambas orejas con aplanamiento del antihélix,
con presencia de concha convexa en forma bilateral y
estenosis del conducto auditivo externo (Figura 3).

Paciente 4

Masculino de 30 anos de edad, sin antecedentes quirtrgi-
cos. Fue producto de un embarazo pretérmino a los siete
meses de gestacion por preeclampsia. En la exploracion
fisica se observé concha convexa con verticalizacién y
estrechamiento del conducto auditivo externo de forma
bilateral (Figura 4).

DISCUSION

El oido externo y medio tienen su origen en tejidos em-
brioldgicos diferentes a los del oido interno. El pabellon
auricular se desarrolla entre las semanas cinco y 12 a partir
de los monticulos de His, derivados del primer y segundo
arco faringeo (mandibular e hioideo). Las alteraciones
ocurridas durante dicho periodo de desarrollo embriol6-
gico del pabellon auricular pueden ser variables. Aunque
no se ha especificado la etiologia o razén especifica para
el desarrollo de la malformacién auricular de Mozart, al-
gunos autores han especulado que las fuerzas externas o
la insercion anormal de los muasculos auriculares pudieran
ser las responsables de dicha deformidad.*>

Esta rara malformacién debe su ep6nimo a Wolfgang
Amadeus Mozart, misico y pianista austriaco, quien, segiin
reportes, la presentaba, asi como su hijo.°

Figura 3: Fotografias clinicas del paciente del caso 3. Se
puede apreciar convexidad bilateral de ambas conchas y
estenosis leve y verticalizacion del meato auditivo externo.

La presentacion clinica se caracteriza por una aparien-
cia abultada y prominente de la porcién anterosuperior
del pabellén auricular, inversion en la forma de la concha
cava, la cual se muestra de forma convexa, produciendo
verticalizacion y estrechamiento del conducto auditivo
externo; puede ser uni- o bilateral. Dicha malformacién
auricular no compromete la audiciéon debido a que
tienen un origen embriolégico diferente; sin embargo,
posee consecuencias estéticas y sociales devastadoras
para los pacientes.? Paton y sus colaboradores realizaron
un estudio en el que la prevalencia de la deformidad fue
menor a uno en 1,000.”

Como se muestra en uno de nuestros casos, las anoma-
lias del ofdo externo pueden relacionarse con sindromes o
malformaciones de otros 6rganos y sistemas, especialmente
del tracto urogenital, por lo que el estudio del paciente de
forma integral es mandatorio.®?

A pesar de que la malformacién auricular conocida
como oreja de Mozart ha sido reportada como un hecho
histérico, los reportes médicos de los pacientes con inver-
sién de concha son escasos en la literatura mundial, con
tan solo 10 identificados hasta el momento.?38:9-12

Hasta donde sabemos, de los reportes en la literatura
médica, esta es la serie mas grande de malformaciones
auriculares de Mozart a nivel mundial publicada hasta la
fecha, con una prevalencia de 0.6%; sin embargo, se debe
tomar en cuenta que nuestro grupo de estudio se trata
de una poblacién altamente seleccionada de pacientes
con anomalfas auriculares congénitas pertenecientes a la
Clinica de Reconstruccién Auricular del Hospital General

“Dr. Manuel Gea Gonzalez”."2

Figura 4: Presentacion clinica del caso del paciente 4. Se
observa apariencia prominente, inversién en la forma de la
concha cava, verticalizacion y estrechamiento del conducto
auditivo externo.
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La inversion de la concha produce una forma convexa
de la misma que causa, principalmente, problemas estéticos
a los pacientes; por lo tanto, su tratamiento responde a los
deseos de los pacientes y sus padres, ya que se trata de un
procedimiento de cardcter s6lo estético con grandes bene-
ficios psicosociales, ya que estudios reportan que aquéllos
con problemas estéticos auriculares pueden desarrollar baja
autoestima, personalidad introvertida, timidez y alteracio-
nes de conducta.'?13

El tratamiento no quirdrgico con ferulizacién ha sido
reportado en la literatura por Schénauer en un paciente
de tres meses de edad. Una revisién sobre las alternativas
quirdrgicas para el tratamiento de la oreja de Mozart fue
publicada en 2011 por Yamashita y colaboradores; dentro
de ellas se encuentra realizar una escision del cartilago de la
concha auricular tratando de recrear la concavidad normal
de la concha, voltedndolo y recolocandolo en su posicion
“normal”, usdndolo como un injerto libre de cartilago.
Ademas, reportan una variacion de la técnica de otoplastia
clasica con la finalidad de corregir la protrusién auricular
del tercio medio y superior.3

De los pacientes presentados en nuestra serie, Gni-
camente uno (paciente 1) fue sometido a intervencion
quirdrgica, a peticion de sus padres. El enfoque quirdrgico
empleado fue similar al descrito, realizando reseccién de
la concha auricular, voltedndola y reinsertdndola como
injerto libre, acompanado de otoplastia, utilizando la téc-
nica de sutura de Mustardé. En su seguimiento, se observa
que la concha presenta una forma céncava adecuada; sin
embargo, la verticalizacién y estenosis del meato auditivo
externo contindan presentes (Figura 5).

Figura 5: Fotografias postoperatorias del caso 1. Se obser-
va que la concha presenta una forma céncava adecuada;
sin embargo, aun con verticalizacion y estenosis del meato
auditivo externo.

Cabe sefialar que no existen reportes de que un en-
foque conservador, sin intervenciones quirdrgicas, tenga
un impacto negativo en el desarrollo de los pacientes, ya
que el beneficio de la cirugia es meramente estético y no
funcional.2

CONCLUSIONES

La malformacién auricular de Mozart es una rara deformi-
dad auricular incluso en centros especializados como la
Clinica de Reconstruccién Auricular del Hospital General
“Dr. Manuel Gea Gonzélez”. Una vez identificada dicha
malformacién, se debe plantear un manejo multidiscipli-
nario debido a su asociaciéon con otras malformaciones
y sindromes. Las intervenciones quirdrgicas se centran
principalmente en la correccion de la concha convexa; sin
embargo, el procedimiento debe adaptarse a la gravedad
de la deformidad, asi como a los deseos del paciente.
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