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Aurikularanhange und ihre
Bedeutung fur die Dermatologie

Zusammenfassung. Aurikularanhénge sind seltene Fehlbildun-
gen des aufBeren Ohres, die aus dem ersten Kiemenbogen her-
vorgehen. Es handelt sich um asymptomatische hautfarbene
Knoten, die am haufigsten in der Praaurikularregion vorkom-
men. Eine familiare Haufung dieser Veranderungen wurde eben-
so beschrieben wie ihr Auftreten als Teilsymptom von Syndro-
men. Beim Goldenhar-Syndrom werden derartige Fehlbildun-
gen regelmagig angetroffen. Da Aurikularanhédnge mit anderen
Strukturen wie Epidermoidzysten verwechselt werden kdénnen,
haben sie fur den Arzt eine Bedeutung fir die Differenzialdiag-
nose von Ohrfehlbildungen. Die Therapie besteht in der einfa-
chen Exzision.

Accessory Tragi and their Importance for Dermatology.
Accessory tragus is a rare congenital malformation of the exter-
nal ear, originating in the first branchial arch. Most frequent lo-
calization of the asymptomatic skin-colored lesion is the pre-
auricular region. Familial occurrence of accessory tragus as well
as association with a variety of developmental abnormalities of
the first and second branchial arch have been reported. The only
disorder with which accessory tragus is consistently found is
Goldenhar syndrome. Accessory tragus may be confused with
other structures such as an epidermoid cyst, therefore this
congenital malformation is important for the differential diag-
nosis of ear lesions. Simple excision is the treatment of choice.

Einleitung

Mit Ausnahme des Tragus, der sich vom ersten Kiemenbogen
ableitet, entwickelt sich die Ohrmuschel aus dem zweiten Kie-
menbogen. Aurikularanhénge sind seltene Fehlbildungen des
aulBeren Ohres. In der Mehrzahl der Félle treten sie als isolierte
Fehlbildungen in Erscheinung, jedoch ist ein kombiniertes
Auftreten mit anderen Missbildungen des ersten und zweiten
Kiemenbogens mdoglich.
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Embryologie des dul3eren Ohres

Am Ende der fanften Embryonalwoche beginnt die Entwick-
lung des auRBeren Ohres aus einer Reihe von Mesenchymver-
dichtungen, die an den dorsalen Enden des ersten und zweiten
Kiemenbogens (Mandibular- oder Hyoidbogen) auftreten und
die erste Kiemenfurche umgeben [33]. In der sechsten Em-
bryonalwoche treten an jedem Bogen drei kleine Vorwolbun-
gen (Ohrmuschel- oder Aurikularhdcker) auf. Diese bewegen
sich nach dorsal, verschmelzen miteinander und bilden die
Ohrmuschel. Entlang dieser Migrationslinie kdnnen sich Auri-
kularanhange entwickeln. Aus dem ersten Aurikularhocker
entsteht der Tragus, aus dem zweiten und dritten formen sich
die Ohrhelix und die Cymba conchae. Aus dem vierten und
funften Aurikularhocker bildet sich die Concha. Der sechste
Aurikularhocker schlieZlich formt den Antitragus. Am Ende
der sechsten Embryonalwoche besteht das duRere Ohr zu na-
hezu gleichen Anteilen aus dem ersten und zweiten Kiemen-
bogen. In den folgenden zwei Wochen der Embryonalentwick-
lung bildet sich das Mesenchym des ersten Kiemenbogens zu-
rick. Zum Zeitpunkt der Geburt hat der erste Kiemenbogen le-
diglich einen Anteil von etwa 15% am auf3eren Ohr. Die tbri-
gen 85% resultieren aus dem zweiten Kiemenbogen. Die erste
Kiemenspalte, welche zwischen dem ersten und zweiten Kie-
menbogen liegt, vertieft sich und formt schlief3lich den &uf3e-
ren Gehorgang. Das Ektoderm der ersten Kiemenfurche und
das Endoderm der ersten Schlundtasche, welches das Mittel-
ohr auskleidet, grenzen im Trommelfell aneinander. Das zwi-
schen beiden Epithelschichten liegende Gewebe stammt vom
Mesoderm ab und entwickelt sich schlie3lich zur fibrésen Mit-
telschicht des Trommelfells. Um den dritten Lebensmonat be-
ginnt die Ossifikation vom Randbereich der Membrana tympa-
ni unter Bildung des tympanischen Ringes.

Kasuistik

Bei einem jetzt dreijahrigen Madchen bestanden seit der Ge-
burt mehrere asymptomatische, bis zu 2x3 mm groRRe, haut-
farbene Knoten mit glatter, haarloser Oberflache auf dem Tra-
gus des rechten Ohres, die seitdem mehr oder weniger unver-
andert geblieben waren (Abb. 1). Die Knoten fihlten sich derb
an, wobei die dartberliegende Haut nicht oder kaum ver-
schieblich war. Die Ohrmuschel war normal geformt. Es fan-
den sich keine weiteren Fehlbildungen. Die allgemeine kdrper-
liche und geistige Entwicklung war altersentsprechend nor-
mal. In der Familie fanden sich keine Hinweise auf entwick-
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Abb.1 Mehrere
hautfarbene Knoten
auf dem Tragus des
rechten Ohres.

lungsbedingte oder kutane Fehlbildungen. Schwangerschaft
und Geburt waren komplikationslos verlaufen. Auf Wunsch
der Eltern wurde von einer Exzision der Veranderungen abge-
sehen.

Diskussion

Aurikularanhange werden in der Literatur als Gberzéhlige Ohr-
muschel [5,15,28,29], branchiogener Knorpelnéavus [25], ak-
zessorisches auReres Ohr [3], Hautpapille [11] oder Polyotie
[18] gefiihrt. Es handelt sich um Fehlbildungen des ersten Kie-
menbogens, da der Tragus als einzige Struktur des aufReren
Ohres aus dem ersten Kiemenbogen hervorgeht.

Die Pravalenz von Aurikularanhangen als isolierte Fehlbildun-
genwird auf etwa 1,7 : 1000 geschatzt [16, 20]. Bilaterales Auf-
treten wird in 6% der Félle beobachtet, was einer Préavalenz von
9-10 : 100000 entspricht [25,32]. Guszman [9] fand in einem
Kollektiv von 11000 Patienten lediglich bei einem Patienten ei-
nen bilateral ausgebildeten Aurikularanhang. Dieses Ergebnis
steht in Einklang mit den zuvor genannten Angaben zur Prava-
lenz.

Aurikularanhénge manifestieren sich als weiche oder derbe,
hautfarbene Knoten entlang einer gedachten Linie zwischen
Tragus und Mundwinkel oder entlang des vorderen Randes
des Musculus sternocleidomastoideus [12]. Sie kdnnen aber
auch direkt auf dem Tragus entstehen. Diese Fehlbildungen
sind vermutlich bereits bei der Geburt vorhanden, bleiben
aber oftmals flr eine gewisse Zeit unbemerkt. Meist entstehen
Aurikularanhénge als solitédre Gebilde in der Praaurikularre-
gion vor dem Tragus. Uber das Auftreten multipler Verande-
rungen wurde ebenso berichtet wie Uber die Lokalisation an
Wangen, lateralen Halspartien [2], Glabella [24] oder Supra-
sternalregion. Eine familiare Haufung von Aurikularanhangen
wurde beschrieben, wobei in diesen Féllen eine auffallende
Ubereinstimmung in der anatomischen Lage innerhalb einer
betroffenen Familie vorhanden war [11,25,30]. In der Regel

handelt es sich um geringfiigige kongenitale Fehlbildungen,
die jedoch in manchen Fallen zu einer kosmetischen Beein-
trachtigung fuhren kénnen.

In einer retrospektiven Studie an 55 Patienten mit Aurikular-
anhangen wurde lediglich in 20% der Falle eine korrekte klini-
sche Diagnose gestellt [4]. Die am haufigsten genannten Fehl-
diagnosen waren Hautanhangsel, Polypen, Papillome oder Fib-
rome. Histopathologisch wurde dagegen in weniger als der
Halfte der Falle eine korrekte Diagnose gestellt.

Aurikularanhénge kénnen mit einer Reihe von entwicklungs-
bedingten Fehlbildungen des ersten und zweiten Kiemenbo-
gens vergesellschaftet sein, die aus Tab.1 ersichtlich sind
[6,7,21]. Bei unserer Patientin war jedoch keine Assoziation
mit anderen Fehlbildungen nachweisbar. In einer Studie, die
sich mit assoziierten Fehlbildungen der Kiemenbdgen befass-
te, fanden sich bei 3 von 52 Patienten (5,8 %) Aurikularanhange
[4]. Mit Aurikularanhangen assoziierte Erkrankungen sind die
Dysostosis mandibulofacialis (Treacher-Collins-Syndrom) in
vollstandiger oder partieller Auspragung [17] und das Golden-
har-Syndrom (Okulo-aurikulo-vertebrales Syndrom). Dieses
beinhaltet neben Aurikularanhéangen die Hypoplasie einer Ge-
sichtshélfte, epibulbé&r lokalisierte Dermoidzysten, Kolobome
des Augenlides oder der Iris, Mittelohrdefekte mit Schwerho-
rigkeit sowie Wirbelkorperdefekte [26]. Das Goldenhar-Syn-
drom ist wahrscheinlich das einzige Syndrom, bei dem Auriku-
laranhange als konstantes Merkmal angetroffen werden [21].
Beim 4p-Syndrom (Wolf-Hirschhorn-Syndrom), das mit par-
tieller Deletion des kurzen Arms von Chromosom 4 einhergeht
[10], finden sich Aurikularanhdnge ebenso wie beim Townes-
Brocks-Syndrom [19] und VACTERL-Syndrom (gelegentlich
auch als VATER-Syndrom bezeichnet) [14, 31]. Die beiden letzt-
genannten Syndrome sind durch kongenitale Fehlbildungen
von Anus, Ohr, Nieren und Radius gekennzeichnet. Komplexe
Fehlbildungen im Bereich der Harnblase und der ableitenden
Harnwege sollten zur Suche nach assoziierten Anomalien wie
Aurikularanhangen im Rahmen des VACTERL-Syndroms (VAC-
TERL: V, vertebrale und vaskulare Fehlbildungen; A, Analatre-
sie, Aurikularanhange; C, kardiovaskulare Fehlbildungen; T,
tracheodsophageale Fehlbildungen; E, Osophagusatresie; R,
renale, radiale und Rippenfehlbildungen; L, Extremitatenfehl-
bildungen) Anlass geben. In einem Fallbericht fanden sich Au-
rikularanhénge bei einem Patienten mit kutaner Muzinose,
Entwicklungsverzégerung, kongenitalem Katarakt und bilate-
raler Leistenhernie [27]. Da Aurikularanhé&nge auf eine assozi-
ierte Schwerhorigkeit hinweisen kénnen, wird die Durchfiih-
rung einer Audiometrie bei allen Patienten mit derartigen
Fehlbildungen empfohlen.

Tab.1 Mit Aurikularanh&ngen assoziierte Syndrome

Syndrom Erbgang Aurikularanhénge

Goldenhar-Syndrom autosomal-rezessiv regelmaBig
Townes-Brocks-Syndrom  autosomal-dominant  selten
Treacher-Collins-Syndrom autosomal-dominant  selten
VACTERL-Syndrom

Wolf-Hirschhorn-Syndrom autosomal-dominant  selten

autosomal-dominant  selten
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Histopathologisch bestehen Aurikularanhdnge aus einem
schmalen Stratum corneum, durchsetzt von unregelméagig an-
geordneten Vellushaarfollikeln [23]. Meist sind ekkrine
Schweil3drusen vorhanden. Das Stroma enthélt Ansammlun-
gen von reifem Fettgewebe. Eine zentrale Platte aus elasti-
schem Knorpel besteht in der Mehrzahl der Falle. Gelegentlich
wurden geringe Anteile von Skelettmuskulatur gefunden [4].
In manchen Fallen lassen sich gleichzeitig histopathologische
Befunde von Aurikularanhangen und Haarfollikelnavi nach-
weisen. Aus diesem Grund wurde angenommen, dass Haarfol-
likelndvi inkomplette Aurikularanhédnge mit einem geringen
Anteil an Fettzellen darstellen [1]. Das klinische und histopa-
thologische Erscheinungsbild von Aurikularanhangen ist ver-
gleichbar mit dem kongenitaler Mittellinienhamartome, aller-
dings besitzen letztere keine zentrale Platte aus elastischem
Knorpel, zudem ist der Anteil quergestreifter Muskelfasern
deutlich héher [8]. Daruber hinaus sind Aurikularanhénge im
Gegensatz zu Mittellinienhamartomen praktisch nie in der
Kinnmitte lokalisiert.

Falls kosmetisch beeintrachtigend, kbnnen Aurikularanhange
exzidiert werden. Die Ergebnisse sind gut, wenn alle Knorpel-
anteile entfernt werden, die bis tief in die Subkutis hineinrei-
chen kdnnen [24]. Wird lediglich eine oberflachliche Exzision
durchgefiihrt, kdnnen unvollstandig entfernte Knorpelanteile
die Wundheilung beeintrachtigen. Selbst wenn der Wundhei-
lungsprozess regelrecht verlauft, kbnnen spitze Knorpelanteile
zu einer Chondrodermatitis fuhren.
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