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INTRODUCCION

Toda emocion y estado de animo se refleja en parametros
corporales, uno de ellos es la sonrisa que da un efecto bello,
armaonico y saludable, que se produce en el ser humano. Sin temor
a la equivocacion, podemos afirmar y concluir que el hombre es, de
todos los animales, el uUnico capaz de sonreir, constituyendo un
signo de su racionalidad.

La sonrisa es un atributo muy importante en la socializacion
de cualquier persona y su ausencia provoca rechazo. Los pacientes
con sindrome de Moebius no pueden sonreir, debido a Ia
insuficiencia en el desarrollo de los nervios craneales Vi y VII.

El sindrome de Moebius es una compleja y extrafia anomalia
congénita, caracterizada por una falta de expresién facial. Los
efectos clinicos de esta carencia son muiltiples: dificultades en la
alimentacion durante los primeros estadios de vida, dificultades en
el habla y en la pronunciacién, babeo y problemas dentales, asi
como la limitacion de movimiento lateral de sus ojos e incapacidad
de cerrar completamente los parpados.

Este es el menor de sus problemas, ya que el
desconocimiento provoca que a estos nifios se les atribuyan darios
en la corteza cerebral, cuando tienen capacidades mentales
normales.



El objetivo del presente trabajo, es concientizar al cirujano
dentista de la importancia que tiene el conocer el sindrome de
Moebius, de la forma de actuar y de las actitudes que se pueden
tomar ante el paciente pediatrico con este sindrome, que se pueda
presentar a la consulta.

Hacer hincapié en que la mayoria de los afectados con este
sindrome, no presentan ningun tipo de problema mental, siendo en
la mayoria de los casos mal diagnosticados y rechazados por la
sociedad.

Como cirujanos dentistas, el brindarles una atencién dental a
tiempo y conjuntamente con otros especialistas como un pediatra,
otorrinolaringdlogos, oftalmoélogos, cirujanos plasticos,
rehabilitadores, traumatdlogos y foniatras, con el apoyo que les
brindemos, estaremos condicionandoles una vida mas feliz.



1. ETIMOLOGIA

Un sindrome, es un conjunto de signos y sintomas cuyos origenes
se describen a continuacion:

Signo. (sign) [lat. Signum] m. Indicacion de la existencia de algo;
prueba objetiva de enfermedad, p. €j., un dato perceptible al
examen meédico, en oposicidon a las sensaciones subjetivas del
paciente.'

Sintoma. (symmptom, symptome) [lat. Symptoma; gr. symptoma,
algo que nos sucede] m. Dato subjetivo de enfermedad o situacion
del paciente, es decir, como el paciente percibe dicha situacion;
cambio perceptible en la situacion de un paciente que indica un
cierto estado mental o corporal.?

Sindrome. (syndrome) [gr. syndrome, concurrencia] m. Grupo de
sintomas que se presentan juntos; suma de signos de un eS§tado
patolégico; complejo de sintomas.?

! Dorland. Diccionario enciclopédice ilustrado de Medicina. 28 edicién.
Mc.Graw.Hil.LEspafia1997 p.1737

b. p.1763

*lb. p. 1750



2. ANTECEDENTES HISTORICOS

El sindrome de Moebius es una enfermedad poco comun, no
progresiva, que se caracteriza por paralisis facial desde el
nacimiento. Recibe otros nombres como diplegia facial congénita o
paralisis oculofacial congénita.*

La diplegia facial congénita fue descrita por Von Graefe en
1880, mas tarde en 1888, Paul Julius Mobbius reporto cinco
pacientes que presentaban paralisis congénita bilateral de los pares
craneales VI y VII. Actualmente se define como sindrome de
Moebius, aquellos pacientes que presentan estas caracteristicas.®

Henderson en 1939, realizo la primera revision de literatura y
encontré que la diplegia facial congénita, podia estar acompaniada
por afectacion de otros pares craneales. Entre las caracteristicas
asociadas estaban: malformaciones braquiales y defectos en el
musculo pectoral.®

Shear en 1956, reporto un caso parecido con paralisis facial,
acompafada de una falta de desarrollo congénito de la maxila,
anodoncia parcial y microglosia.”

‘Avellaneda A. "Sindrome de Moebius". CISATER Dic.2001.
% Rizos M. "Moebius Syndrome with Dental Involvement: a case Report and Literatura
Review." Clef Palate Craniofacial Journal. (Vol. 35:3 pp.
®b.p. 262
7 Ib.p. 262



Figueroa y Pruzannsky en 1982, reportaron un paciente con
defectos parecidos y con malformaciones orofaciales.®

Rubin en 1967, fue el primero en dar a conocer un
tratamiento quirdrgico, donde realizaba trasplantes de musculos
temporales para devolver la actividad muscular de la cara.®

Steigner et al. en 1975, presentaron seis casos con
deficiencias en miembros y con paralisis facial.

Ziter et al. en 1977, realizaron estudios de la diplegia facial
congénita, en miembros de tres generaciones de una familia. Ocho
de los afectados presentaron un cromosoma anormal, con una
translocacién en los cromosomas 1y 13. Los demas miembros de la
familia mostraron cariotipos normales.*

Stabile et al. en 1984, reportaron a una familia con
caracteristicas variables del sindrome de Moebius en tres
miembros, con una paralisis completa del VI y Vil pares craneales,

con retraso mental."

*1b.p. 262

? |b.262

19 McKusick V. et al. "Moebius Syndrome” 1999. http://www.OMIM.com
" 1b http:/Mmww.OMIM.com



Donahue et al .en 1993, describieron al sindrome de
Moebius - Poland, junto con hipoplasia mandibular, dextrocardia y
una translocacion en los cromosomas 1 y 11. Nishikawa en 1997,
supuso que esta translocacion del cromosoma 1p22 pudo ser la
causa del sindrome en estos pacientes.

Kremer et al. en 1996, mostraron la evidencia de la
heterogeneidad del sindrome, donde excluyeron el cromosoma 13q
en los analisis obtenidos en una familia con el sindrome de
Moebius. 2

2 1b hitp:/iwww.OMIM.com



Paul Julius Moebius nacié el 24 de enero de 1853 en
Leipzig (Alemania). En 1870, estudi6 teologia y filosofia en la
Universidad de Leipzig, a partir de 1873, empezd sus estudios de
medicina y escribi6 su tesis doctoral.

En 1879, abrio su clinica privada en Leipzig, totalmente
dedicada a las enfermedades del sistema nervioso y terapias con
tratamientos eléctricos.

A partir de 1882, trabajo en el departamento de “desordenes
del sistema nervioso” en el Hospital General. En 1883, ejercié como
profesor de Universidad después de escribir su tesis posdoctoral.

En 1888, fue el primero en describir una enfermedad rara, la
cual llevaria su nombre: E| sindrome de Moebius. Esta consistia en
una paralisis facial congénita, la cual involucraba a los pares
craneales VI y VI, lo que provocaba diplejia facial y paralisis de los
musculos oculomotores por lo general del recto externo, estando
conservada la convergencia de los ojos y los movimientos verticales
de los mismos.

Falleci6 el 8 de enero de 1907."°

3 Fundacién Sindrome de Moebius Espafia. 2000. http://www.moebius.org/



3. ETIOLOGIA.

La gran mayoria de casos de sindrome de Moebius son
esporadicos. Las causas de este sindrome son desconocidas, sin
embargo, existen cuatro teorias que tienen algin mérito:'*'5

1. Es la teoria mas comunmente aceptada, se basa en una atrofia
en el nlcleo craneal. Estd probablemente relacionado con un
problema vascular en el desarrollo inicial del embriéon. Con la
interrupcion o alteracion del suministro de sangre al principio del
desarrollo del feto, los centros de los nervios craneales son dafiados
en una extension variable.

2. Indica que la destruccion o dario del nucleo de los nervios
craneales, es debido, bien a una falta en el suministro sanguineo o
como resultado de efectos externos, tales como una infeccion,

drogas 6 medicamentos.

3. Indica que bhay anormalidades en nervios periféricos, que
conducen secundariamente a los problemas musculares y
cerebrales observados.

4. Propone que los musculos son el problema primario, cuya
consecuencia produce |a degeneracion del nicleo de los nervios
periféricos y del cerebro.

' Rizos M. Art.cit. p.265
** Herrero M. et al. "Moebius Syndrome.Three diferent forms of presentation." Rev Neurol
1998 (27 pp. 975-81)



A parte de estas cuatro teorias, se ha debatido si el
sindrome de Moebius es un problema degenerativo o bien
displasico de los niicleos de |la base. Varios autores estan a favor de
la teoria displasia, ya que el curso no progresivo de esta
enfermedad, es un fuerte desafio en la hipétesis de degeneracion.
También se ha discutido, si la localizacién de la patologia esta en
los nicleos de la base, en los nervios periféricos o en los propios
musculos faciales.'®

En 1986, Bouwes-Bavinck y Weaver propusieron, en un
trabajo te6rico, que el sindrome de Moebius asi como otras
anomalias que a veces aparecen asociadas al mismo, serian
consecuencia de una regresion, en etapas muy precoces del
desarrollo, de las arterias embrionarias que irrigan la zona de los
nervios craneales Vi y VII.

La propuesta de estos autores es que de la 4 a la 62
semana de desarrollo embrionario, existe una obstruccién o
destruccion prematura de arterias vertebrales y basilares,
provocando isquemia y necrosis de los nucleos de los nervios
craneales y por consecuencia, una paralisis congénita.

' Garcia E. et al. “Familial Congenital Facial Diplegia: Electrophysiologic and Genetic
Studies” Pediatric Neurology. (5:4 pp. 262-264).



l.Las causas probables pueden ser debido a multiples
factores: mecanicos, aiteraciones en el desarrollo embrionario y
factores ambientales. 7

Como posibles causas del sindrome de Moebius, se
encuentran la administracion prenatal de ciertas drogas teratégenas
como las benzodiazepinas, la cocaina, y la talidomida, junto con el
misoprostol, que provoca, en el primer trimestre de embarazo, una
interrupcién vascular en el utero. '®

En los dltimos afios se ha estudiado la etiologia de origen
genético, donde se encuentra la forma de transmisién autosémica
recesiva o dominante, localizandose en el cromosoma 10q, 3g21-
q22. En la mayoria de los casos, se debe a mutaciones
cromosomicas esporadicas en familias normales. La investigacion
en este sentido sera de gran ayuda en el futuro. '®

3.1 Clasificacion

Towfighi et al. en 1979, clasificaron el sindrome de Moebius
en cuatro categorias basadas en la patogénesis y caracteristicas
neuropatolégicas:

' Pérez A. et al. "Sindrome de Moebius: identificacién de sus causas, mecanismos
patégenos, y genes implicados, a través del estudio de una amplia serie de afectados".
Servicios de neonatologia y genética. Hospita! la Fe. Valencia. Mayo 1999

" Rizos M. Art cit. p. 265

'* Prieto J. et al. "Sindrome de Moebius Unilateral”. Acta de otorrinolaringologia y cirugia de
cabeza y cuello. 2000(28:2)

10



1. Casos con aplasia o hipoplasia del ndcleo del nervio craneal.

2. Casos con lesiones en la periferia del nervio.

3. Casos donde se mostraba necrosis o destruccion del nucleo del
nervio.

4. Casos con defectos primarios miopaticos.

Los analisis clinicos, junto con examenes patolégicos y
estudios electromiograficos, han evidenciado efectivamente Ila
existencia de lesiones en el nucleo y en la periferia de los nervios,
asl como fibrosis y desordenes miopaticos en los musculos. 2°

295 p.265

1



4. ANATOMIA

El sindrome de Moebius afecta principalmente los pares
craneales VI y VIl. Sin embargo se pueden ver afectados algunos
de los otros 12 nervios craneales, incluyendo: llI, V, VIII, IXy X.2!

4.1 Descripcion de los 12 pares craneales.

I. - Nervio olfatorio: Nace en los pedunculos del cerebro y se
ramifica en las fosas nasales percibiendo el olor.

Il. - Nervio éptico: Transmite la informacién visual.

HIl. - Nervio Oculomotor: Provee los musculos externos del globo
ocular del motor y de las fibras sensoriales.

IV. - Nervio Troclear: Es un nervio exclusivamente motor que inerva
unicamente al musculo oblicuo mayor del ojo.

V. - Nervio Trigémino: Es un nervio mixto, recibe la sensibilidad de
los dos tercios anteriores del craneo, de la totalidad de la cara,
fosas nasales, orbital y cavidad bucal. A su vez es el nervio motor
de los musculos masticadores

' Guyton. “Anatomia y Fisiologia del Sistema Nervioso."2* edicion. Editorial. Medica
Panamericana. 1994 p. 50

12



VL. - Nervio Motor ocular externo: Provee el movimiento lateral del
ojo y el parpado.

VH. Nervio Facial: Controla los musculos de la expresion facial y los
dos tercios delanteros de la lengua. También la sensibilidad en la
piel de los dedos y de las puntas de los pies.

VIll. Nervio Auditivo: Encargado de la audicion y el balance.

1X. Nervio Glosofaringeo: Lleva la sensacion y el gusto de la parte

posterior de la lengua y de la garganta; ayuda a controlar la
deglucion.

X. Nervio Vagus: Lleva conexiones sensoriales y motoras a muchos
érganos en el pecho y el abdomen.

X!. Nervio Accesorio; Fuente de dos musculos del cuello, el
Esternocleidomastoideo y el Trapecio.

XIl. Nervio Hipogloso: Fuente de musculos de la lengua y de
algunos musculos pequefios del cuello.

i
Mervio Nervio
ouate 0 vestibulococlear -
Sentude dol aede ¥ ([a»]
el equilibrie o
Hervio oculomotor
Nervia trackear o2
|y
B

FALLA DE ORIGEN
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4.2 Consideraciones anatémicas del VI y VII pares craneales.

Debido a que en el sindrome de Moebius estos pares craneales son
los mas afectados, se dara una explicacion mas detallada de estos:

VI. par craneal. El nervio abducente o motor ocular externo,
es un nervio exclusivamente motor, destinado al musculo del recto
interno del ojo.

Origen real: el nervio motor ocular externo tiene su origen
real en el nucleo protuberancial ubicado por debajo del piso del
cuarto ventriculo Este nucleo esta rodeado por dentro, por detras y
por fuera por la raiz motora del nervio facial.

Origen aparente: el motor ocular externo emerge del surco
bulboprotuberancial, a ambos lados del agujero ciego.

Recorridos y relaciones: desde su origen aparente el se
dirige hacia adelante, arriba y afuera; penetra en el interior del seno
cavernoso y lo recorre desde atras hacia adelante en compaiiia de
la arteria cardétida interna. Luego el nervio penetra en la 6rbita por la
hendidura esfenoidal.

No emite ninguna rama colateral y termina en la rama
profunda del musculo recto externo del ojo.??

22 |p p. 50

14



VIl par craneal. El nervio facial es un nervio mixto: motor,
sensitivo y vegetativo, principalmente motor. El componente
sensitivo (nervio intermedio de Wrisberg), conduce la informacion
sensitiva del gusto desde los dos tercios anteriores de la lengua, a
través del nervio lingual y a la cuerda del timpano.

El nucleo motor del nervio facial se sitla anterior y lateral al
nucleo del VI par y las fibras infraprotuberanciales rodean a dicho
nucleo, antes de emerger de la protuberancia. Posteriormente, el
nervio facial recorre el conducto auditivo interno junto con el nervio
acustico.?

El ndcleo vegetativo: son dos nlcleos ubicados en la
protuberancia, por detras del nicleo motor.?

1. Nucleo lacrimomuconasal: sus fibras estimulan la secrecion de

las glandulas lagrimales y de las glandulas de la mucosa nasal.
2. Nucleo salival superior: da origen a las fibras que regulan la
secrecion de las glandulas submaxilar y sublingual.

*3 Santos. et al. "Peripherial facial paralysis: aetiology, diagnosis and treatment” Rev Neurolgy
2000 (104:8 p. 1053

24 Guyton. "Ar y Fisiologia del Si Nervioso."2* edicion. Editorial. Medi
Panamericana. 1994 p. 50

15



4.3 Anatomia patologica

El nucleo facial es el sitio afectado en el sindrome de Moebius, que

comprende degeneraciéon, agenesia o hipoplasia de los pares

craneales VI y VIl, ya sea a nivel de sus nucleos o bien de sus

fasciculos. Usualmente el sindrome de Moebius se caracteriza por
debilidad facial bilateral pero asimétrica.?

TESIS CON
RALLA DE ORIGEN

Nucleos del nervio motor ocular externo y facial en el tronco encefalico

Estudios posmorten, realizados en dos nifios con el

sindrome de Moebius, mostraron que el nucleo del VI par craneal
fue ausente en ambos lados. Se realizaron secciones coronales del
cerebro donde se observo una dilatacion ventricular y el piso del
cuarto ventriculo fue irregular con perdida del trayecto del VIl par
craneal y decoloracion en el segmento medular. A la examinaciéon

microscopica se mostro perdida de células y necrosis en la corteza
basal de ambos nucleos.

2% Nitin T. et al. "Mtbius Syndrome Due to Brain Stem Tegumental Necrosis” Arch Neurol
1977 (34 pp.124-126)

16



Los hallazgos histopatolégicos incluyeron: agenesia nuclear,
lesiones de encefalomalacia con focos de necrosis en el tallo
cerebral, hipoplasia de las neuronas, del tronco nervioso y de los

musculos faciales.?%%’

Focos necroticos con depdsitos mineralizados

*1bp. 126
T Gorlin. "Syndromes of the Head and Neck". Third Editién 1990 p.667

17



5. EPIDEMIOLOGIA

El sindrome de Moebius es un desorden raro, por lo que su
ocurrencia en la poblaciéon no ha sido determinada. Afecta a niftos y
ninas igualmente, existiendo en algunos casos un riesgo creciente
de transmitir el desorden de un padre afectado a un nifio. 28

Se observa un marcado incremento de frecuencia en
matrimonios consanguineos.®

Hasta ahora no hay ningln estudio internacional sobre su
ocurrencia ya que, como pasa con otras enfermedades raras, no
hay el suficiente interés por su investigacion.>®

En la actualidad, existen fundaciones donde se esta
manteniendo un intercambio de informacién con asociaciones y
fundaciones nacionales en los siguientes paises: Estados Unidos,
Canada, Brasil, Inglaterra, Alemania, Holanda, Suecia, Australia,
Italia y Francia con las que se piensa elaborar un proyecto conjunto
de investigacion.

Mediante estas fundaciones se sabe que en la actualidad
existen 300 personas afectadas en Estados Unidos, 69 en Espaiia,
y 20 en Alemania.

En México no se tienen estadisticas de este sindrome.

28 Rizos. et al. Art.cit. p. 264-265
** |b p. 265

18



6. MANIFESTACIONES CLINICAS

Desde el punto de vista clinico, las manifestaciones mas comunes
son la aparicion de una cara rigida, inmovil, con escasa o nula
expresividad. No hay modificacion de la expresién facial ante el
lilanto o la risa. Los labios son finos y sin motilidad, a veces con
dificultades para la protusion lingual, por afectacion del nucleo del
hipogloso. *'

Es habitual encontrar paralisis de los pares oculomotores y en
ocasiones, oftalmoplejia, debido a la asociacion de la agenesia del
nucleo de los pares craneales Il y VI.*2

Aparece igualmente, imposibilidad de la oclusion total de los
parpados y cierto grado de ptosis palpebral.®

Facies tipicas en dos nifios con sindrome de Moebius

3 piario Medico.com. 2001
:; Herrero M. Art. cit. p. 976

1b p. 976 A
b p. 976 TESIC N

FRALLAUBEORGRN |
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En el periodo neonatal y primeros meses de vida, es habitual
que estos nifios presenten dificultades para la alimentaciéon y
procesos respiratorios de repeticion. Cuando se asocia a otras
alteraciones como las esqueléticas, viscerales, retraso mental,
hipoacusia y trastornos psicologicos, entre otras, aparece la
sintomatologia propia a cada una, siendo lo mas frecuente las
dificultades motoras en el aprendizaje y en el lenguaje.®

También puede presentarse paralisis del abductor de la
laringe y bulbar flacida, asi como problemas dentales. En
ocasiones, aparecen malformaciones o trastornos sistémicos mas
complejos, como puede ser una micrognatia o agnatia, con una
aplasia unilateral del pectoral, asociacién que se denomina
sindrome de Moebius Poland, asi como malformaciones en manos
y pies, como sindactilia, braquidactilia, polidactilia y adactilia, que se
presenta solo en el 50% de los casos. Cuando la paralisis es

unilateral esto puede no manifestarse. 353¢

oy

} FALLA DE ORIGEN

Paciente con la forma compleja Moebius - Poland

3 Avellaneda M. Sindrome de Moebius. CISATER Dic. 2001 pp. 346-348.
3% Herrero Art.cit.p 975-81
3% Rizos. Art.cit. p. 264,

20



Con una frecuencia del 30 al 50%, se evidencia cierto grado
de ptosis palpebral, expresion de la afectacion del lll par, hipoacusia
o sordera neurosensorial, trastornos psicologicos y de conducta
como puede ser el autismo. asi como retraso mental, aunque esto
solo ha sido reportado en el 10% de los casos.’” . Se pueden
presentar iguaimente signos de afectaciéon piramidal, como
expresion de una afectacién mas difusa del SNC.*°

Ocasionalmente, las alteraciones son unilaterales y se

presentan como una paralisis facial y oculomotora de curso estable,
que logicamente esta presente al nacer, pudiendo ser confundida
con las paralisis de causa obstétrica, si bien al comprobar que hay
otros pares craneales afectados y los hallazgos del estudio
electrofisiolégico del facial, nos diferencia ambos procesos.?®

Sindrome de Moebius unilateral. En reposo no hay asimetria, la cual es
obvia durante el llanto

.-Tws(ﬂr! r"nN

FALLA DE ORIGEN

37 " 1b. pp. 264-265

3% avellaneda. "Sindrome de Moebius". CISATER Dic. 2001 pp.
3* Herrero. Art.cit. pp. 975-81
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Sindrome de Moebius unilateral izquierdo. Asimetria en
reposo, dificultad para el cierre ocular, inadecuada
elevacion de la ceja y desviacién de la comisura labial.
Asi mismo se aprecia dificultad para la excursion lateral
del globo ocular izquierdo.

En la Tomografia Computarizada de alta resolucién
se aprecia asimetria del canal de Falopio, siendo
mas pequerio del lado izquierdo

e e

TFOIE €O
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Las alteraciones son invariables con el paso de los afios
condicionando, por lo general, una buena calidad de vida en los
afectados, si el sindrome no cursa con las otras anomalias
descritas, que logicamente, le imprimen mayor complejidad
sintomatica.*°

Hermanos afectados con el sindrome Enrieta es profesora de
de Moebius, el mayor con la forma idiomas
unilateral

Cristina de 7 afos, esta afectada por el sindrome de
Moebius, sin embargo cursa el 3er afio de primaria

“ib p.981

23



6.1 Manifestaciones clinicas en cavidad oral.

Estas manifestaciones clinicas, pueden presentarse como un
defecto aislado o como un componente del sindrome.*!

Lamotte y Herren, reportaron casos en donde la parte media
del reborde alveolar inferior, estaba deprimido en forma de canal,
mientras que Barquer y Calvin reportaron que esa zona aparece
sobre elevada, esto como consecuencia del pobre desarrolio
mandibular, también observaron que las glandulas salivales del piso
de la boca, en especial las sublinguales, parecian estar
hipertréficas.?

Las principales manifestaciones clinicas que se observan son:

a) El tercio inferior facial estd hipodesarroliado, dando la
conocida imagen de un perfil de pajaro.*?

b) Un severo defecto 6seo en el proceso alveolar, en la region
anterior de ambos maxilares. El arco dental maxilar puede tener
forma de V y el de la mandibula en forma de U. La caracteristica
comun en estos pacientes es un claro prognatismo.**

“ Rizos. Art.cit. p. 264.

2 Sarmiento N. "Microglosia Reporte de un caso”. Revista ADM 1999. (LVI(2): 80-82)
“ b, pp. 80-82

“ Rizos. Art.cit. p. 264.
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c) Ausencia congénita de dientes primarios y secundarios,
en especial los inferiores, con atrofia de los rebordes alveolares.*®

d) Hipoplasia de la lengua con fisura palatina, una
deficiencia muscular temprana de la mandibula, paladar alto, fisura
palatina, mordida abierta anterior, mordida cruzada posterior, habito
de lengua y babeo excesivo.*®

El gusto es usualmente normal, y los musculos de la
masticacion son raramente afectados.*’

TESIS CON
FALLA DE ORIGEN

Vista intraoral en donde se aprecia la
microglosia y colapso mandibuiar.

Vista intraoral donde se observa mordida
abierta y maloclusion en ia denticion

b p. 264
“ b p. 264
“TIb p. 266

25



7. DIAGNOSTICO

El sindrome de Moebius es una entidad que no presenta grandes
dificultades para su diagnéstico, dado que el fenotipo es muy
caracteristico y esta presente al nacer. La frecuencia del sindrome
en relacion con otros sindromes dismérficos o malformativos, con
implicacion del sistema nervioso central, es baja.*®

En todo paciente con sindrome de Moebius, se le debe
realizar una historia clinica completa y detallada, antecedentes
familiares, intervenciones quirdrgicas, problemas en los primeros
meses o afios de vida, evolucidn neurolégica general, integracion
social. Con estos datos se tratarian de identificar situaciones que
puedan ser causa de trastornos vasculares intrauterinos, asi como
informacién sobre la historia natural del sindrome de Moebius. 4°

Se tiene que realizar un examen fisico completo. Se debe
tener especial atencion en una exploracién neurolégica completa,
que incluya con especial cuidado, la revision de los pares craneales,
asi como buscar signos dermatolégicos, pulmonares,
cardiovasculares, musculares, que orienten hacia patologias
sistémicas.®°

“ b p. 266

4* Santos et. al "Perhipheral facial paralysis: aetiology, diagnosis and treatment” Rev Neurol
2000;(30:11, p. 1048-1053

® b p.p. 1048-1053
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Es necesario tomar una tomografia computarizada,
resonancia magnética una electromiografia, realizar estudios
ultrasénicos, electroencefalicos y un estudio de la conduccion del

nervio para su diagnéstico.®!52

Dentro de los estudios de imagen se pueden incluir Eco-
Doppler, RMN y/6 Angiografia digital. Con estos estudios se trata de
encontrar zonas de necrosis/calcificaciones y malformaciones
vasculares, en los territorios de las arterias de la zona.

Se deben realizar estudios morfolégicos clinicos vy
electrofisiolégicos, para identificar anomalias asociadas y acciones
anormales en los parpados.5®

El consejo genético, es importante dado que existen claros
indicios del caracter congénito y en ocasiones familiar, que pueden
hacer pensar en la transmision autosémica dominante, Por ello, es
importante el estudio genético en todos los pacientes sospechosos
de padecer esta enfermedad.%*

Los estudios psicologicos, son necesarios para mostrar el
nivel intelectual de estos pacientes®®

51 Rizos. Art.cit. p. 262

52 Santos. Art. cit. p. 1049
53 Santos. Art. cit. p. 1049
54 Herrero. Art. cit. p. 981
% |b p. 981
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7.1. Diagnéstico diferencial

En la época neonatal, se plantea el diagnéstico diferencial
con la miastenia congénita o la distrofia mioténica de Steinert,
ambos autosomicos dominantes. *°

Casos de oftalmoplegia externa total con ausencia de
paralisis y las paralisis faciales congénitas, que son debidas a
agentes teratogénos como talidomida e infecciones in atero por
rubéola, pueden mostrar facies similares al sindrome de Moebius. %7

Es posible diferenciar esta entidad ante un nific con paralisis
facial congénita, cuando su curso no varie en los primeros meses o
afos, sobre todo si se asocia a estrabismo. El sindrome de Moebius
no progresa ni mejora con el paso de los afios.%®

* b p. 981
7 Avellaneda M. Sindrome de Moebius. CISATER Dic. 2001 p. 346-348
** Herrero. Art. cit. p. 976
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8. TRATAMIENTO

Este debe de ser lo mas pronto posible, sin embargo, todas sus
dificultades no aparecen del mismo modo en todos los pacientes,
por lo que no hay un tratamiento especifico que se pueda seguir.5®

8.1 Tratamiento multidisciplinario

El tratamiento de estos pacientes siempre sera
multidisciplinario, para solucionar todos sus problemas y puedan
estar lo mejor adaptados posible a la sociedad.

a) Alimentacion: en los primeros meses puede presentar
dificultades enormes, en lugar de una placentera y agradable
satisfaccion entre madre e hijo. No sélo es dificil conseguir la
cantidad de alimento requerido, sino que a menudo la presencia de
tos, vomitos y atragantamiento, acaban en miedos y rechazos hacia
la comida para ambos, madre e hijo por io que la alimentacién llega
a convertirse en un verdadero problema.

La persistencia de un modo suave y amable, es a menudo
recompensada con el éxito. Sin embargo, algunas veces son
necesarios meses para que el nino adquiera suficiente control y
confianza para alimentarse placenteramente.

5 Zuker R. "Moebius syndrome" Hospital for sick children of Toronto Canada 1999 htt://
www.surg.med.utoronto.cal/
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Si la alimentacion oral es absolutamente imposible y se llega
a un estado de desnutricion, se debe realizar una gastrotomia, que
consiste en colocar un tubo a través de la pared abdominal, en el
estomago. La causa de los problemas de alimentacion, proviene de
la afectacion de los nervios IX, X y Xll. Si este problema no se
soluciona, el prondstico de vida para estos nifios es muy bajo, ya
que la mayoria muere a los pocos meses de edad, por desnutricion
o por broncoaspiracién.®°

b) Expresion Facial: debido a problemas en los musculos de
la expresion facial, los cuales son estimulados por el nervio VII, la
falta de expresion en risas y llantos, comienzan a ser importantes. Esto
junto a problemas de babeo, dificultades del habla, y raramente en
la masticacion, tiene enormes repercusiones en el desarrollo psico-
social del nifio. &'

La cirugia reconstructiva, puede ser valiosa en estas ocasiones
y se han realizado trasplantes de musculos, un gran paso para la
soluciéon de estos problemas. Se realizan dos trasplantes musculares,
uno para cada lado de la cara, separados en dos tiempos quirurgicos.
El miscuio que se utiliza, es una porcion del recto interno de la piernay
el nervio donante es el nervio masetero. La edad apropiada para estos

trasplantes de musculos, es a los 4 6 5 afios. 826384

%® Fundacién Sindrome de Moebius Espafia. 2000. hitp://www.moebius.org/

1 |b http://www.moebius.org/

%2 |b http://www.moebius.org/

3 Rivera J. “Sindrome de Moebius Unilateral". Acta de otorrinolaringologia y cirugia de
cabeza y cuello 2000 (Vol.28n0.2)

4 Zuker R. "Moebius syndrome" Hospital for sick children of Toronto
Canada.1999.htt://www.surg.med.utoronto.cal/
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c) Dificultad para el habla: este puede presentarse por una
excesiva nasalidad (nervios IX y X), falta de una adecuada
movilidad de la lengua (nervio XI1) o por falta de movimiento en los
labios (nervio VII). También puede darse una combinacién de varios
de los factores mencionados

En ciertos casos, la cirugia en la garganta puede ser de
ayuda en la nasalidad. Los movimientos de los labios pueden ser
mejorados con trasplantes de musculos, en todos los casos, un
experimentado logopeda/pediatra, sera de enorme ayuda para tratar
estos problemas, ya sea con terapia adecuada del habla o haciendo
las oportunas recomendaciones referentes a posibles
operaciones.®®

d) Funciones de los ojos: sus movimientos pueden estar
limitados, lo cual refleja la afectacion de los nervios VI, IV 6 Il
Ademas de la limitacion de movimiento, el estrabismo, es también
un hecho comun.

Un oftalmodlogo puede ser muy valioso para advertir sobre la
necesidad de una temprana intervencion quirirgica, para corregir
futuros problemas.®®

% Zuker R. "Moebius syndrome" Hospital for sick children of Toronto Canad4a 1999 htt://
www.surg.med.utoronto.cal/
* Ib htt://www.surg.med.utoronto.cal
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En el caso de sindrome de Moebius, esto puede ser mas
complejo por la variedad en el grado de afectacion de los musculos
del ojo. Los problemas en la cornea debidos a la dificultad de cerrar
el ojo, son raros. Los ojos ruedan con el intento de cerrarlos y esto
hace que la cornea esté protegida. Los musculos de los parpados
controlados por el VIl nervio, resultan afectados y la habilidad para
cerrarlos esta también limitada.

Esto causa numerosos problemas en paralisis faciales
debidas a accidentes, pero afortunadamente en la forma congénita,
el uso de gotas y colirios, es casi siempre suficiente. El consejo de
un pediatra/oftaimologo sera de gran valor. 67

e) Desarrolio intelectual: estos nifios generalmente son
clasificados con el rango de normales. Sin embargo, a causa de su
falta de expresion facial, dificultades de habla, problemas de babeo
y movimientos no normales en sus ojos, son a menudo
errbneamente catalogados como deficientes mentales . ®®

No hay ningun fundamento para ello, por lo que es
imprescindible que se integren en un colegio normal y les sean
dadas las oportunidades de cualquier otro nifio con una inteligencia
normal. El aislamiento de un desarrollo normal, afectara a su futura
auto estima, a su auto confianza y a la posibilidad de integraciéon en
la comunidad. °

*7 Ib htt://www.surg.med.utoronto.cal
** Fundacién Sindrome de Moebius Espafia. 2000. http://www.moebius.org/
** Ib. hitp://www.moebius.org/
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8.2 Tratamiento dentatl

Los problemas dentales que se observan en el sindrome de
Moebius, son debido a la incapacidad del nifio para un normal
movimiento durante la masticacién, que deja los dientes expuestos
a contraer caries, ayudado por el hecho de que la boca, a menudo,
esta abierta por la imposibilidad de cerrar los labios; esto también
lleva a una respiracion por la boca y lo predispone a futuros
problemas.”

Como presentan habitos de deglucién incorrectos y tonicidad
labial disminuida, se rompe el equilibrio de las fuerzas entre la
musculatura lingual de los labios y las mejillas, produciéndose
maloclusiones.”

Los musculos de la masticacion, los cuales proporcionan
estabilidad a la denticién, actian sobre el desarrollo de su oclusion.
Cuando estan afectados, pueden provocar también cambios de
posicion y de orientacion de sus dientes.

Los musculos elevadores y depresores controlan la posicion
y la dinamica mandibular. Estos también pueden verse afectados,
causando un desegquilibrio en la tonicidad, modificando ia posiciéon
de la mandibula respecto al conjunto craneomaxilar.

® |b. http://www.moebius.org/
™ Ib. http:/fiwww.moebius.org/
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Una mayor tonicidad de la musculatura hioidea provoca:
mandibula baja, mordida abierta y un crecimiento vertical, lo que se
puede observar en nifios con el sindrome.”?

Una limpieza adecuada después de cada comida es, por lo
tanto, imperativa, asi como su apropiado seguimiento por un
Odontopediatra y Ortodoncista, durante el crecimiento del nifio y
cuando la denticién se inicia.”™

Se debe iniciar un tratamiento temprano y lograr de alguna
manera, estimular el crecimiento de sus maxilares, debido a la falta
del estimulo de la lengua, lo que ocasiona apifiamiento severo de la
denticion temporal en ambas arcadas.

La opcion de tratamiento que se puede elegir en casos como
éste, es la aparatologia fija, debiendo esperar a que erupcionen los
segundos molares primarios para poder tomar impresiones, colocar
bandas y fabricar placas acrilicas con tornillos de expansion, para
estimular el crecimiento.”™

2 Rizos. Art.cit. p. 262
3 fundacién Sindrome de Moebius Espafia. 2000. http://www.moebius.org/
4 Nayja S. Art. cit. p. 82



9. PRONOSTICO

La sintomatologia en el sindrome de Moebius simple, no progresa
con el paso de los aios, teniendo los pacientes una buena calidad
de vida. En cambio, en las formas complejas, asociadas, existen
importantes limitaciones motoras y psicoldgicas relacionadas con
dichas anomalias, que modifican el pronéstico de estos pacientes.

En casos donde se presenten problemas en la alimentacién
por afectacion de los nervios IX X y XllI, el pronostico de vida para
estos nifos es muy bajo, ya que la mayoria muere a los pocos
meses de edad, por desnutricién o por broncoaspiracién. ’®

Este estara en funcion de la posibilidad de corregir los
defectos esqueléticos y de la intervencion o terapia que pueda
efectuarse. La correccién del estrabismo es necesaria en todos los
casos. Los pacientes cuyas anomalias faciales sean importantes,
pueden someterse a reparaciones de cirugia plastica que tratan de
corregir la mandibula y de aumentar la movilidad facial. 7

" Herrero. "Mobius syndrome Three different forms of presentation” Rev Neurol 1998 (27:
977)
b p.977
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10. ACTITUD DEL CIRUJANO DENTISTA

Hablar de las actitudes que se deben adoptar en la consulta de
pacientes con el sindrome de Moebius, puede crear la falsa
impresion de que estos pacientes deberian ser atendidos en forma
diferente a cualquiera otra; en realidad no debe ser asi, al contrario,
estos pacientes como todos, merecen una atencion humanizada y
cientifica.

Como cirujanos dentistas, la primera impresion al ver un niilo
con sindrome de Moebius puede ser impactante. Dada la rareza de
este sindrome, en muchas ocasiones se realizan diagnosticos
equivocados, confundiendo su falta de expresion con una
incapacidad de comprension, por lo que se toman ciertas actitudes
que no son las correctas.

Actitudes negativas hacia este tipo de pacientes. 7’

1. La apatia, cuando no se muestra el interés por explicarie al
paciente sobre su tratamiento, por que se piensa que el nifio no va a
entender.

2. El desaire, cuando uno trata de deshacerse de! paciente y de su
familia, no prestando atencién a su necesidad o problema.

3. La frialdad o sentimiento de inamistad ante el paciente.

™ pelbanco TL. "Enriching the doctor-patient relationship by inviting the patients perspective".
Ann Intern Med 1992 116: 414418



4, El aire de superioridad que se puede dar ante estos pacientes.

5. Ausencia total de expresion de respeto, por la individualidad del
paciente.

6. Las evasivas para no enfrentar la situacién en la prestaciéon del

servicio.

Se puede pensar que el nifio con el sindrome de Moebius es
un paciente discapacitado, pues le es imposible expresar sus
emociones y sentimientos como el miedo y la felicidad, la ventaja
que se tiene con estos nifios es que la mayoria entienden y
razonan. El manejo con ellos puede ser igual de facil o dificil como
cualquier nifio de su edad. Solo en casos de excepcion, se tienen
que tomar ciertas medidas, pues algunos tienen limitaciones fisicas
o mentales.

El logro de una buena relacion con estos pacientes durante
la consuilta, requiere de parte del cirujano dentista, de poner en
practica ciertas actitudes. 7®

1. Tener siempre una disposicion amable y de ayuda, basado en el
respeto que se merece por su condicion de persona,
independientemente de su situacién.

" pelbanco TL. “Enriching the doctor-patient relationship by inviting the patients perspective".
Ann Intern Med 1992 116: 414-418

* Delbanco TL. "Enriching the doctor-patient relationship by inviting the patients perspective”.
Ann Intern Med 1992 116: 414-418
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2. Aceptar los sentimientos propios y los del paciente. Los
sentimientos no tienen moralidad, es decir, no son en si mismos
buenos ni malos; son espontaneos y cambiantes, como cambiantes
son las situaciones que los generan; aceptar nuestros sentimientos
y los del paciente, facilita el establecimiento de una relacién
mutuamente beneficiosa; segun como se haya desarrollado la
consulta, tanto el dentista como el paciente pueden derivar de ella
sentimientos de satisfaccion o frustracion.

3. Ser franco pero no alarmista, la actitud debe ser de prudencia en
lo que se dice y controlar expresiones faciales, asi como evitar el
asombro o alarma, ante sintomas o situaciones que presente el
paciente.

4. Son nifios muy sensibles al ruido, por lo que hay que tratar de
disipar sus temores y explicarles su tratamiento

5. No se debe perder la autoridad.

6. No se debe utilizar mano sobre boca en estos nifios, debido a
que sufren seguido de infecciones respiratorias y la mayoria tiene
como habito respirar por la boca.

7. No es recomendable colocarlos en la red, debido a que aigunos
tienen retrasos motores en la parte superior del cuerpo, echan la
cabeza para atras para pasar saliva y se pueden lastimar.
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8. Tener sensibilidad no lastima hacia estos nifios. Manejarlo como
un nifio no como un discapacitado.

La relacion no es exclusiva con el paciente, sino que también
en mayor o menor grado con la familia del nifio, sus parientes o
amigos. La familia adquiere en ocasiones especial relevancia,
cuando estos nifios son pequefios.

Durante el desarrollo de la relacion con estos nifios y su
familia, pueden generarse sentimientos positivos y negativos, por lo
que siempre se debe tratar de conducir la relaciéon de un modo
positivo.
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11. CONCLUSIONES

Esta es una entidad que, a pesar de haber sido descrita hace ya
unos afnos, se conoce muy poco de ella. Diversas teorias han
intentado explicar el origen de esta anomalia. Se ha debatido si el
sindrome de Moebius tiene su origen en un problema degenerativo
6 bien displasico de los nucleos de la base.

También se ha discutido si la localizacion de la patologia se
encuentra en los nucleos de la base, en los nervios periféricos 6 en
los propios musculos faciales.

Entre las causas probables tenemos que existe una
regresion, obstruccion 6 destruccion debido a miiltiples factores
mecanicos, alteraciones en el desarrollo embrionario y factores
ambientales.

Las anomalias que con cierta frecuencia acompanan al
sindrome de Moebius, en la mayoria de los casos, también pueden
explicarse por mecanismos de disrupcion vascular: La anomalia de
Poland (Hipoplasia de pectoral mayor con defecto de reduccién en
el brazo), puede ser secundaria a isquemias en el territorio de las
arterias toracica interna y braquial.

A pesar de todo esto, sigue siendo muy discutida la
posibilidad del origen vascular de esta anomalia y no existen
pruebas amplias de pacientes estudiados clinicamente.
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En estos momentos se estd hablando de una posible
relacion con un gen dominante de expresividad variable, que sera
de especial importancia para los proximos afos, tanto para el
tratamiento como para su diagnoéstico precoz.

Una vez delimitado el fenotipo, se pueden estudiar las
posibles causas de la enfermedad, que pueden ser genéticas en
muchos casos, probablemente relacionadas con los genes que
controlan el desarrollo embrionario.

Conocidas las posibles causas, tanto ambientales como
genéticas, se podran desarrollar medidas preventivas para prever el
desarrollo de la enfermedad y estar preparados para su posible
evolucion.

Su ocurrencia en la poblacion no ha sido determinada. No
tiene predileccion por sexos y se estan realizando investigaciones
para determinar el nimero de afectados.

Su prondstico estara en funcion de la posibilidad de corregir
los defectos esqueléticos y de la intervencion o terapia que pueda
efectuarse.
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Su tratamiento tiene que ser multidisciplinario y se aconseja
que sea antes de la edad escolar. El tratamiento va orientado al
manejo independiente de la deformidad, ocasionada por la paralisis
facial. Teniendo solucionado estos problemas, es imprescindible
que el nifo se integre a un colegio normal y les sean dadas las
oportunidades de cualquier otro nifio con inteligencia normal. El
aislamiento de un desarrollo normal, afectara a su futura auto
estima, a su auto confianza y a la posibilidad de integracién a la
comunidad.

Las deformidades de sus miembros y de su mandibula, se
pueden mejorar a menudo con cirugia. Ademas, la cirugia
reconstructiva plastica de la cara, puede ofrecer ventajas en casos
individuales. En ocasiones, las transferencias del nervio y del
musculo a las esquinas de la boca, se han realizado para
proporcionar una capacidad de sonreir.

El procedimiento del injerto del nervio es ideal si la paralisis
es unilateral o las piezas del nervio facial son intactas.

En cuanto a las actitudes que se deben tomar, ser sensibles
y nunca tenerles lastima, siempre se tiene que tener una disposicién
amable y de ayuda, basado en el respeto que se merece por su
condicion de persona, independientemente de su situacion,
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12.- GLOSARIO

Adactilia. f. Anomalia del desarrollo caracterizado por la falta de
dedos en las manos o en los pies.

Agenesia. f. Falta de un érgano, suele designar la falta que resuita
de que no se forma el primordio de un érgano en el desarrollo
embrionario.

Agnatia. £ Anomalia del desarrollo caracterizada por la ausencia
parcial o total del maxilar inferior.

Anodoncia. f. Falta congénita de los dientes; puede afectar todos los
dientes o solo algunos y a la denticidn primaria y secundaria, o
solamente los dientes secundarios.

Aplasia. f. Falta de desarrollo de un érgano o un tejido, o de sus
productos celulares.

Artrogriposis. f. flexibn o contractura permanente de una
articulacion.

Braquidactilia. £ Cortedad anormal de los dedos de las manos y
pies.

Degeneracion. f. Alteracion de los tejidos o elementos anatémicos,
con cambios quimicos de la sustancia componente y pérdida de los
caracteres y funciones esenciales. Cuando hay cambio quimico del
tejido mismo, se trata de degeneracién verdadera; cuando el cambio
consiste en depdédsito de sustancias anormales en los tejidos, es una
infiltracion.
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Defecto congénito. Un defecto congénito es una anomalia en la
estructura, funcionamiento o metabolismo (procesos quimicos del
organismo) presente desde el nacimiento que provoca una
incapacidad fisica o mental, o incluso la muerte.

Defecto autosdmico dominante. Es cuando uno de los padres, que
puede padecer o no la enfermedad transmite un gen anormal.

Defecto autosémico recesivo. Es cuando ambos padres, sin
padecer la enfermedad son portadores del mismo gen anormal y lo
transmiten.

Defecto miopatico. m. Imperfeccidon, falta o carencia de los
musculos

Diplegia. Paralisis que afecta partes semejantes de los dos lados
del cuerpo. Paralisis bilateral.

Encefalomalacia. f. Reblandecimiento del cerebro.

Estrabismo. m. Desviacion del ojo, que no puede superar el
paciente. Los ejes visuales asumen una posicién diferente entre si a
la requerida por las condiciones fisiologicas.

Hemiparesia. f. Debilidad muscular o paralisis parcial que afecta
solo un tado del cuerpo.
Hemiplejia. f. Paralisis de un lado del cuerpo.



Hipoacusia. . Sensibilidad auditiva algo disminuida, con umbrales
de la audicidn por arriba del limite normal, de modo que el trastorno
puede medirse en decibeles.

Hipoplasia. f. Desarrollo incompieto o subnormal de un érgano o un
tejido; tiene gravedad menor que la aplasia.

Microglosia. f. Pequernez anormal de la lengua.
Micrognatia. f. Pequeriez excesiva de los maxilares.
Motilidad. f. Facultad de moverse espontaneamente.

Necrosis. f Conjunto de cambios morfolégicos que indican muerte
celular, causados por la accién degradadora progresiva de las
enzimas. Puede afectar grupos de células o parte de una estructura
0 un érgano.

Polidactilia. f Anomalia del desarrollo caracterizado por la presencia
de dedos supernumerarios en la mano o el pie.

Ptosis. f. Prolapso de un érgano o de una parte. Caida del parpado
superior por paralisis del tercer nervio o de la inervaciéon simpatica.

Sindactilia. Anomalia congénita mas frecuente de la mano,
caracterizada por persistencia de membranas entre los dedos
adyacentes, de modo que se encuentran unidos en mayor o menor
grado; se considera un trastorno hereditario; puede ocurrir también
en los dedos de los pies.
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