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ACTUALIZACION DEL SINDROME DE MOEBIUS

1. INTRODUCCION

El sindrome de Moebius es una entidad rara que afecta soélo a 1/150 000
personas, y aunque es poco frecuente, existe una pequeha poblacion

mexicana que lo padece.

Escogi este tema debido a que si bien pocas personas presentan el
sindrome, yo encontré a dos mujeres afectadas en menos de un afo. La
primera paciente llegd a la clinica periférica de Vallejo, donde hacia mi
servicio social y quien fue atendida en la clinica de nifios y adolescentes. Y la
segunda paciente llego al Hospital de Ginecoobstetricia 03 CMN la Raza,

donde actualmente laboro.

Al encontrar estas dos pacientes me dio la inquietud de conocer mas acerca
del tema y me di la tarea de investigar acerca de él y descubri que las
manifestaciones que presenta este sindrome implican un tratamiento

multidisciplinario en el que debe participar un cirujano dentista.

Al realizar la investigacion de la tesina encontré que existen grupos de apoyo
a los pacientes con sindrome de Moebius, en San José California, en Cali

Colombia, en Espafa y aqui en México.
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En México, existe un grupo de este tipo (Fundacién Mexicana de Moebius)
que se encuentra dentro del area de la Consulta Externa del Hospital Manuel
Gea Gonzalez. En este centro se concentran todos los pacientes con

Moebius del pais.

Esta asociacion tiene como objetivo brindarles un tratamiento integral, y esta
a cargo del Dr. Alexander Cardenas Mejia, cirujano plastico, quién se
encarga de valorar a los pacientes en el area de Cirugia Plastica y
Reconstructiva especializada en el nervio periférico, el objetivo de la cirugia
es devolverles la sonrisa a los pacientes para brindarles una mejor calidad de

vida.




Actualizacion del Sindrome de Moebius

2. OBJETIVO

Realizar una revision y actualizacién de la literatura acerca del Sindrome de
Moebius, que permita al odontdlogo conocer e identificar sus caracteristicas,
asi como las repercusiones orofaciales y sistémicas del padecimiento, para
entender las necesidades de los pacientes y poderles ofrecer una mejor

atencion integral multidisciplinaria.
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3. DEFINICION

1. La Real Academia Nacional de Medicina lo define como “Anomalia
congénita por hipoplasia o agenesia de los nucleos motores de los
musculos de la cara y de la musculatura ocular extrinseca. Puede
asociarse a paresia* de otros grupos musculares y a otras anomalias

congénitas como pie equino-varo, micrognatia, microftalmia, etc”.

2. Y el diccionario Dorland lo define como “Agenesia o aplasia de los
nucleos motores de los nervios craneales, que se caracteriza por
paralisis facial bilateral congénita en diversas combinaciones, paralisis
unilateral o bilateral de los musculos abductores del ojo, acompafada
a veces de afeccion de los nervios craneales, en particular el motor
ocular externo, el trigémino y el hipogloso, y anomalias de las
extremidades; diplejia facial congénita, agenesia o aplasia nuclear,
pardlisis congénita de los nervios facial y motor ocular externo y

paralisis oculofacial congénita”. 2

. g . 2
*Paresia. Paralisis ligera o incompleta.
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4. ANTECEDENTES HISTORICOS

Las primeras menciones de algunas de las caracteristicas de este sindrome
las realizaron Von Graefe y Saemisch al describir el primer caso de diplejia
facial en 1880.°

Harlam en 1881 y Chrisholm en 1882, contribuyeron con la presentacion de
sus casos. Pero en 1888, la combinacion de falta de expresion facial y

falta de movimiento lateral externo de los ojos condujo

al neurdlogo aleman Paul Julius Modbius a describir este

sindrome, el cual lleva su nombre.*

Lo describi6 como un sindrome congénito no progresivo
caracterizado por la paralisis unilateral o bilateral de los

nervios craneales VI y VII. Ya que realizd6 un estudio

completo de la enfermedad y en 1892 comunicé 43 casos
de paralisis facial congénita y adquirida, de los cuales 6 casos presentaban

paralisis facial bilateral congénita y paralisis del VI par craneal. *

Henderson en 1939, fue el primero en revisar la literatura y encontrar que la
diplejia* facial esta usualmente acompafada por paralisis de los nervios
craneales, particularmente el nervio ocular. Entre las mas comunmente
encontradas estan la oftalmoplejia** externa, paralisis lingual, pie equino-

varo, malformacion braquial y defecto de los musculos pectorales.

*Diplejia. Doble hemiplejia. Paralisis de partes del cuerpo correspondientes a ambos lados.?

** Oftalmoplejia. Paralisis de un musculo del ojo.2

10
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5. ETIOPATOGENIA

El sindrome de Moebius es un proceso congeénito idiopatico, aunque diversos
autores han propuesto la intervencién de distintos factores genéticos y
farmacoldgicos, sin que se haya identificado hasta el momento a ninguno

como causante de dicho sindrome.

5.1. PRIMERA TEORIA

La teoria mas aceptada es la que se basa en la atrofia del nucleo craneal,
probablemente relacionado con un problema vascular en el desarrollo inicial
del embridn, en el que los centros de los nervios craneales son danados por
interrupcion del suministro sanguineo en el area de la arteria subclavia, o la
hipoxia isquémica transitoria del feto debido a alteraciones en la circulacion

materno-fetal. +°

Fuerte evidencia apoya su origen vascular como consecuencia de la
regresion prematura de las arterias del trigémino primitivas y / o retraso en la
formacion de ellas, o la obstruccion en las arterias basilar y / o vertebrales.
Estos autores propusieron que la necrosis de los nucleos craneales VI y VI
secundario a la isquemia es debida a un suministro insuficiente de sangre a

la protuberancia. °

11
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5.1.1. CIRCULACION PLACENTARIA

Un componente clave en el desarrollo del embrién es el establecimiento de
una circulacion uteroplacentaria, que es el medio de aporte de nutrientes y
oxigeno, asi como la eliminacion de los desechos del embrién. Estas
funciones se llevan mediante la erosion de las paredes de las arterias
espirales del utero y su modificacién, de tal manera que a medida que crece
el embrién puede proporcionarle un flujo sanguineo de presion baja cada vez

mayor con el fin de bafar la superficie sincitiotrofoblastica de la placenta. 6.7

El feto y la madre participan en la circulacion placentaria. La circulacion fetal
esta contenida en el sistema de los vasos umbilicales y placentarios, la
sangre fetal llega a la placenta a través de dos arterias umbilicales
ramificadas por toda la placa coridnica. Las ramas mas pequefias llegan a
las vellosidades coridnicas y forman redes capilares en las ramas terminales
de las vellosidades corionicas, donde se da el intercambio de sustancias con

la sangre materna. ®’

Debido a la actividad infiltrativa del trofoblasto, entre 80 y 100 arterias
espirales del endometrio, impulsan la sangre hacia la profundidad de los
espacios intravellositarios banando las vellosidades pequefas del arbol
velloso con sangre oxigenada, en unos 150 ml de sangre materna, que se
renueva tres o cuatro veces cada minuto. La sangre de los lagos
intravellosos retorna drenada hacia la circulaciéon materna a través de las

venas endometriales. &’

12
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El intercambio placentario sélo se produce en las vellosidades en las cuales
los vasos fetales estan en intimo contacto con la membrana sincitial de

revestimiento. &7

La membrana placentaria separa la sangre materna de la fetal, y a partir del
cuarto mes, esta membrana se adelgaza y el revestimiento endotelial de los
vasos se pone en intimo contacto con la membrana sincitial aumentando el

intercambio. &’

Un flujo adecuado de sangre materna a la placenta es vital para el
crecimiento y desarrollo del feto, por lo cual una disminucion de este provoca

que el feto tenga un tamafio pequefio. °

13
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5.1.2. HIPOXIA

La hipoxia es la deficiencia de oxigeno en los tejidos. Es un término mas

semantico que la anoxia, ya que rara vez hay ausencia completa de oxigeno.
La hipoxia se divide en 4 tipos:®

1. La hipoxia hipdxica, en la cual disminuye la presion parcial de oxigeno
(PO2) de la sangre arterial.

2. La hipoxia anémica, donde la PO2 es normal. Pero la cantidad de
hemoglobina disponible para el transporte de oxigeno es baja.

3. La hipoxia histotéxica, en la que la cantidad de oxigeno es adecuada,
pero por accion de un agente toxico, las células del tejido no puede
utilizar el oxigeno que llega.

4. La hipoxia isquémica o por estasis, en la cual el flujo sanguineo a un
tejido es tan bajo que no llega suficiente oxigeno, a pesar de que la

PO2 y concentracion de hemoglobina sean normales.

La hipoxia fetal aumenta la vulnerabilidad del cerebro a la lesiéon hipdxico-
isquémica, y aumenta el riesgo de morbilidad neonatal. La encefalopatia
hipoxico-isquémica (EHI) es la causa mas comun de dafo cerebral neonatal
por asfixia sistémica, que pueden ocurrir antes, durante, o después del

nacimiento. °

La EHI se presenta aproximadamente en 2% de los recién nacidos a término,
y cerca de 60% en recién nacidos prematuros, y causa una mortalidad
significativa y secuelas neurolégicas a largo plazo, incluyendo: problemas de

aprendizaje, convulsiones, retraso mental y paralisis cerebral. °

14
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La hipoxia es una forma comun de estrés intrauterino y el feto puede
experimentar estrés hipdxico prolongado bajo varias condiciones como:
embarazo a gran altura, embarazo con anemia, insuficiencia placentaria,

compresién de la médula, preclampsia, o hemoglobiopatia.®

Aunque se ha demostrado que la hipoxia fetal afecta el desarrollo normal del
cerebro e induce déficits neurolégicos, en una serie de pruebas, el efecto del
estrés por hipoxia fetal en el cerebro del recién nacido sigue siendo dificil de

alcanzar. ®

El mecanismo mas comun parece ser la hemorragia debido a las
contracciones uterinas tempranas debida a diversas causas, provocando una
lesién hipoxica-isquemica transitoria para el producto. Estos eventos
isquémicos pueden afectar los nucleos de los nervios 6° y 7°, que resulta en

la diplejia facial. °

15
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5.2. SEGUNDA TEORIA

La segunda teoria indica que la destruccion o dafio del nucleo de los nervios
craneales se debe a una falta o interrupcion del suministro sanguineo al tallo
cerebral causado por sustancias quimicas (misoprostol, benzodiacepinas,
talidomina, cocaina), agresiones ambientales (alcohol) o infecciones
(rubéola) y entonces conduce el desarrollo de la caracteristica anomalia de

los pares craneales. *°

5.2.1. TRATAMIENTO FARMACOLOGICO DURANTE
EL EMBARAZO

La mayoria de las sustancias que toman las embarazadas pueden atravesar
la placenta y exponer al embrion/feto en desarrollo a sus efectos
farmacolodgicos y/o teratdégenicos. Los factores que influyen en el efecto del
feto son: 1) las propiedades fisicoquimicas del farmaco, 2) la velocidad en la
que atraviesa la placenta y la cantidad que llega al feto, 3) la duracién de
exposicion al farmaco, 4) las caracteristicas de distribucién en los tejidos
fetales, 5) la etapa de desarrollo placentario y fetal al momento de exponerse

al farmaco y 6) los efectos del farmaco usados en combinacion. ™

Una sola exposicion a un farmaco puede afectar las estructuras fetales que
estan desarrollo en ese momento. Los mecanismos por los que los farmacos

producen efectos teratégenos son multifactoriales, por ejemplo, los farmacos

16
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pueden tener un efecto directo sobre los tejidos maternos, con efectos
secundarios o indirectos en tejidos del feto. Los farmacos pueden tener
acciones directas en los procesos de diferenciacion de los tejidos en

desarrollo.

La exposicion a un teratdgeno* puede producir efectos acumulativos o
afectar varios o6rganos en desarrollo. Para que un farmaco pueda
considerarse teratbgeno debe causar un conjunto caracteristico de
malformaciones que indique selectividad para ciertos 6érganos, ejercer sus
efectos en una etapa en particular del desarrollo, y mostrar un efecto
dependiente de la dosis. Esos efectos no se limitan sélo a malformaciones,
también incluyen restriccion del crecimiento intrauterino, abortos, ébito fetal y

retraso neurocognitivo. '°

El periodo de susceptibilidad maxima para las alteraciones de desarrollo
tiene lugar entre la 3° y 8° semana de gestacion, ya que en este periodo se
produce el establecimiento inicial de la mayoria de 6rganos y regiones

corporales. 1°

5.2.2. BENZODIACEPINAS Y COCAINA

Aunque se desconoce los efectos de estos farmacos relacionados con el
sindrome de Moebius, varios articulos los mencionan como posibles agentes

causales.

*Teratogeno. Agente o factor que produce defectos fisicos en el embrién en desarrollo.”?

17
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5.2.3. MISOPROSTOL

Es un analogo sintético de la prostanglandina E1, inhibe la secrecion de
acido gastrico y promueve la secrecion de jugo gastrico protector, protege la
mucosa gastrica y ayuda a la cicatrizacion de las lesiones ulcerosas
inducidas por anti-inflamatorios no esteroideos. Inhibe la secrecion basal del
acido gastrico durante el dia y la noche, asi como la secrecién de acido
estimulada por histamina, pentagastrina, alimentos, tetragastrina, betazol.
Este efecto aparece 30 min después de la administracién oral y persiste

durante 3 horas. ' '?

El misoprostol compite con PGE1 para unirse al sitio receptor en las células
parietales gastricas, y de este modo inhibe la secrecidon de acido gastrico y
también proporciona citoproteccion por varios mecanismos como, aumento
de la secrecion de iones de bicarbonato y aumento en el espesor de la capa

mucosa gastrica protectora. ' 2

Este farmaco esta indicado como tratamiento de ulceras pépticas, también
tienen indicacion gineco-obstétrica por su actividad uteroténica* lo hace
eficaz como inductor de parto y como agente abortivo. El uso del misoprostol
como agente abortivo es considerado seguro, dado que raramente causa
efectos laterales serios o prolongados. Sin embargo el 15% de los abortos

inducidos por el farmaco fallan, llevando al feto a la exposicion de la droga. '

L . . 2
*Uteroténica. Agente que aumenta el tono del musculo uterino.

18
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La Food and Drug Administration (FDA) clasifica al medicamento en la
categoria X, dado a que éste puede ocasionar defectos congénitos que
incluyen artrogriposis* y otros defectos de extremidades, anormalidades

cerebrales, gastroquisis** y sindrome de Moebius. ™

Estos defectos fueron reconocidos por primera vez en Brasil durante la
década de 1980-89, y hoy en dia se reconoce una marcada asociacion
epidemioldgica entre la exposicion al medicamento en diversos paises del

mundo y la aparicion de defectos.
Las malformaciones causadas por misoprostol son de tres tipos: '

1. Defectos de extremidades, superiores e inferiores, que incluyen
frecuentemente el pie equino-varo.

2. Defectos del sistema nervioso, Sindrome de Moebius. Recientemente
se ha propuesto que también puede inducir a manifestaciones de tipo
autistico asociado con malformaciones y disfunciones como el
sindrome de Moebius.

3. Otras anomalias viscerales y esqueléticas, defectos del tubo neural,

labio y paladar fisurado.

En la mayoria de los casos se informa que la administracion del
medicamento fue aproximadamente a las 8 semanas de gestacion,
usualmente en una administracion combinada oral y vaginal, en dosis entre
400 y 1.800 mg. El periodo de sensibilidad en el desarrollo de extremidades
es entre la 5 y 8 semana de gestacion, y para el sistema nervioso central el

periodo critico abarca todo el primer trimestre. ™

. . .2 . e 2
*Artrogriposis. Flexion o contractura permanente de una articulacion.

**Gastroquisis. Fisura congénita de la pared abdominal que no abarca el sitio de insercion del cordén umbilical.

19
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En este caso, la formacion de ganglios cranianos, cuya anomalia seria la
base para el sindrome de Moebius, y seria alterada por efecto del

medicamento.

Existe una similitud entre los efectos de causados por la hipoxia y el uso del
misoprostol, una propuesta comun es que el medicamento causa una
disrupcion del desarrollo en una etapa altamente dependiente de oxigeno.
Esta disrupcién puede ser provocada por atrapamiento de la sangre fetal en
la placenta por las contracciones uterinas o por un efecto vasoconstrictor
sobre las arterias uterinas. Yip y col utilizaron la ecografia Doppler para medir
efectos vasoactivos en mujeres que tomaron 200 mg de misoprostol y
confirmaron un incremento en la resistencia de la arteria uterina, lo que

implica una reduccién en el flujo sanguineo. ™

El misoprostol puede causar palpitaciones, presion arterial baja, dificultad
para respirar, nauseas, vomitos, dolor abdominal, acidez, indigestién, diarrea,
sangrado vaginal, dolor de cabeza, dolor de tipo cdlico, ansiedad, insomnio,
fiebre, dispepsia*, flatulencia, estrenimiento, urticaria, prurito, ansiedad,
somnolencia, fatiga. En caso de embarazo, aborto. Menos frecuente, cefalea,
alteraciones menstruales, sangrado posmenopausico e intermenstrual,

mialgias y artralgias. ' 2

*Dispepsia. Trastorno de la digestién.2
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5.2.4. TALIDOMIDA

La talidomida se conoce mejor por los defectos de nacimiento graves que
causo al administrarse a mujeres embarazadas. Por lo tanto sélo se puede
prescribir por médicos con autorizacién especial, quienes saben que el
farmaco nunca se debe administrar en mujeres embarazadas o que puedan

embarazarse durante el tratamiento. '

La talidomida es un ejemplo de farmaco que puede afectar notoriamente el
desarrollo de las extremidades después de una breve exposicion. El riesgo
de focomegalia* por talidomida se presenta durante la 4° a 7° semana de

gestacion, ya que en ese momento se desarrollan los brazos y piernas. '°

*Focomegalia. Anomalia del desarrollo, caracterizada por la ausencia de la parte proximal de uno o ambos miembros superiores o

inferiores
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5.2.5. ALCOHOL

En la actualidad existen diversas pruebas que demuestran que el consumo
de alcohol durante el embarazo puede dar lugar a una gama de alteraciones
del desarrollo, entre ellas una tasa baja de crecimiento posnatal,
microcefalia, retraso mental, malformaciones cardiacas, e hipoplasia de las

estructuras faciales.®

La exposicion al alcohol en fases mas avanzadas de la gestacion tiene
menos posibilidades de originar alteraciones anatomicas significativas,
aunque, debido a la evolucion de la maduracién psicologica del cerebro a lo

largo del embarazo, pueden producirse trastornos del comportamiento.®

Muchas de las anomalias del desarrollo de la cara y el cerebro se pueden
atribuir a fendmenos de muerte celular en la porcion anterior de la placa

neural.®
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5.2.6. RUBEOLA

La infeccion fetal ocurre a través de la placenta durante la fase virémica de la
afeccion materna. Las lesiones fetales ocurren si ésta fase se produce

durante el primer trimestre del embarazo. '

Las alteraciones mas usuales son las malformaciones cardiovasculares,
retraso mental y sordera. Las lesiones en los ojos son: cataratas, glaucoma,
alteraciones pigmentarias de la retina y retinopatia rubedlica. En algunos
pacientes el virus queda acantonado en el cristalino y el iris, lo que provoca

una reaccion inflamatoria de tipo granulomatoso en el iris. '

El virus también se transmite a través de la placenta, lo que suscita una gran
preocupacion en salud publica ya que la infeccién intrauterina produce un
aborto espontaneo, muerte fetal y diversas malformaciones congénitas,
incluyendo: conducto arterioso permeable, estenosis pulmonar y aortica,
coartacion de la aorta, defectos del tabique interauricular o interventricular,
lesiones oculares, sordera, microcefalia, retraso mental y retraso del
crecimiento, neumonia intersticial, anomalias Oseas, cianosis, anemia y

alteraciones testiculares. ¢'®
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5.2.7. DIABETES GESTACIONAL

La diabetes materna aumenta la frecuencia de mortinatos, muerte neonatal,
lactantes anormalmente grandes, y malformaciones congénitas. Algunas
malformaciones de estructuras son mas comunes en los hijos de madres

diabéticas que los nacidos de madres sanas.

Aunque hay una relacién entre la duracion y gravedad de la diabetes de la
madre y los efectos sobre el feto, no hay una causa especifica de la
interferencia en el desarrollo, aun cuando algunas pruebas indican cierto
papel de la alteracion de los niveles de glucosa y que la insulina no es
teratégena. Pero el riesgo de malformaciones congénitas en hijos de madres
diabéticas es tres o cuatro veces mayor que la de los hijos de madres no

diabéticas. ©

El control materno con insulonoterapia desde antes de nacer reduce la tasa
de anomalias, pero este tratamiento aumenta la frecuencia y la gravedad de
los episodios hipoglucémicos. Existen estudios que demuestran que los
embriones mamiferos dependen de la glucosa como fuente de energia, de tal
manera que estos episodios de hipoglucemia, aunque sean breves, son

teratégenos. °

En el caso de diabetes no insulinodependiente se emplean agentes
hipoglucemientes orales como la sulfonilureas y las biguanidas, que han sido

consideradas teratégenas. °
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5.3. TERCERA TEORIA

La tercera teoria considera que las anormalidades en los nervios centrales
en el desarrollo mental conducen secundariamente a los problemas
musculares y cerebrales observados. Esta teoria atribuye el origen a una
alteraciéon a nivel del mesodermo y otra a nivel ectodérmico durante el

desarrollo embrionario. '

En la teoria mesodérmica habria una alteracion primaria en la musculatura
derivada de los arcos branquiales y las alteraciones del sistema nervioso

serian secundarias a dicha aplasia muscular. '

La teoria ectodérmica, postula un compromiso central localizado en los
musculos de los nervios motores, en los nervios periféricos o en la placa
mioneural; en este caso las anomalias musculares asociadas serian

secundarias. '°
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5.3.1. NERVIOS CRANEANOS

Alrededor de la 4° semana del desarrollo se encuentran presentes los
nucleos de los 12 nervios craneanos. Excepto los nervios olfatorio (l) y optico
(), se originan en el tronco del encéfalo, y de éstos, solo el oculomotor (l11)

nace fuera de la regién del cerebro posterior.”

En el cerebro posterior, los centros de proliferacion en el neuroepitelio
establecen ocho segmentos definidos, denominados rombdémeros que dan
origen a los nucleos motores de los nervios craneanos IV, V, VI, VII, IX, X, XI
y XII. ©

Los pares craneales pueden ser sensitivos (a partir de la raiz dorsal),
motores (a partir de la raiz ventral) o mixtos. Estos pares se pueden
subdividir en otras categorias segun su funcién y origen embrionario. ’
Las neuronas motoras de los nucleos craneanos se encuentran dentro del
tronco del encéfalo, mientras que los sensitivos estan situados fuera de éste.
El origen de los ganglios sensitivos de los nervios craneanos se encuentra en

las placodas ectodérmicas y en las células de la cresta neural. °

Los pares craneales | y Il (olfatorio y Optico) se consideran extensiones de
las vias encefdlicas mas que verdaderos nervios. Los pares lll, IV, VI, y XII
son nervios motores, que han evolucionado a partir de raices ventrales
primitivas. Los pares V, VII, IX y X son nervios mixtos (sensitivos y motores) y

cada uno inerva un arco faringeo distinto (Tabla 2). ’
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Origen y composicion de los nervios craneanos (Tabla 1). ©

Tabla 1
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Tabla 2.’

Figura 1

Figura 1. Nervios Craneales. °
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5.3.1.1. NERVIO ABDUCENS (MOTOR OCULAR EXTERNO)

El nervio abducens tiene sélo un componente motor somatico. La funcién de

este nervio craneal es mover el ojo lateralmente alejandolo de la linea media.

Sus axones emergen de la cara ventral del tronco encefalico en la unién
bulboprotuberancia, el nervio discurre Ilateralmente en el espacio
subaracnoideo de la fosa craneal posterior para perforar la duramadre en un
punto fuera del dorso de la silla turca del esfenoides. Continua hacia
adelante entre la duramadre y el vértice del hueso temporal donde se
describe un angulo recto sobre el vértice y entra en el seno cavernoso.
Continua hacia adelante y abandona el seno cavernoso y entra en la érbita
en el extremo medial de la fisura orbitaria superior. Luego es rodeado por el
anillo tendinoso, que proporciona un punto de origen para los cuatro
musculos rectos del ojo. El nervio entra en la superficie profunda del musculo

recto lateral, al que inerva. ?°

EVALUACION CLINICA

El VI par craneal se evalua juntamente con los nervios craneales Ill y IV a
través de los movimientos oculares. Cuando se evalua especificamente el VI
par, es importante llevar el ojo a través de toda la extension del plano

horizontal y asegurarse que los ojos se alejen de la linea media. %°
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5.3.1.2. NERVIO FACIAL

El nervio facial es el nervio que sufre mas a menudo de paralisis.

El VII par craneal sale del tronco encefalico en el borde de la protuberancia,
cruza el espacio subaracnoideo y entra en el conducto auditivo interno. En su
recorrido a través de la porcion petrosa del hueso temporal, el nervio muestra
una tumefaccion, “ganglio geniculado”, que contiene los cuerpos de las
células nerviosas de los axones del gusto y los axones sensitivos somaticos
del oido externo, el conducto auditivo y la superficie externa de la membrana

timpanica. %

Las fibras sensitivas y motoras del nervio facial finalmente salen del craneo a
través del foramen estilomastoideo y pasan hacia adelante a través de la
sustancia de la glandula carotidea para inervar los musculos de la expresion

facial. %°

Funcionalmente es un nervio mixto: motor y sensitivo. En su funcion motora
el nervio facial aporta el lenguaje facial espontaneo y emocional, participa en

los reflejos de amenaza, palpebral, acustico-facial, y de succién. 2’

El componente sensitivo del nervio facial esta formado por fibras aferentes
viscerales que forman el intermedio de Wrisberg, sensibilidad gustativa, tactil

y vegetativa. ?'
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La sensibilidad gustativa que recoge el gusto de los 2/3 anteriores de la
lengua, sale por el nervio trigémino a la cuerda de timpano y asciende por el

nervio facial hasta el ganglio geniculado. ?’

La sensibilidad tactil tiene sus cuerpos neurales de igual forma en el ganglio
geniculado, y discurre en sentido periférico junto con las fibras motoras,
recogiendo la sensibilidad profunda de la cara, parte de la piel del pabellon

auricular y conducto auditivo externo. %'

La sensibilidad vegetativa parasimpatica, son fibras eferentes viscerales

preganglionares para el control de la secrecion lagrimal y salivar. %!

EVALUACION CLINICA

Cuando se evalua el VII par craneal, es importar examinar La cinco funciones

principales. 2°

1. Funcion de los musculos de la expresion facial.
Al examinar se debe observar primero los movimientos faciales del
paciente cuando esta hablando. A continuacion se debe pedir que
levante las cejas para evaluar la accion del musculo frontal. Las
arrugas simétricas indican una funcion normal. El orbicular de los ojos
se evalua pidiendo al paciente que cierre los ojos lo mas fuerte que
pueda. El buccinador y el orbicular de la boca se evaluan pidiendo que
presione firmemente los labios. Para el platisma el paciente aprieta la

mandibula y se debe observar tensién en el musculo.?

31

—
| —



=¥

Actualizaciéon del Sindrome de Moebius e
1904

<=A

2. Gusto de las papilas.
Se evalua utilizando una torunda humedecida en sal o azucar, el
paciente protruye la lengua y se toca con la torunda y antes de que
introduzca la lengua se le pide que mencione el gusto que ha

probado.?

3. Sensibilidad somatica del oido externo.
Se evalua la sensibilidad de esta area tocando la piel con un objeto
agudo para detectar sensacion de dolor y con una torunda de algodon

para tacto leve.?°

4. Funcion del musculo del estribo.
Se evalua parandose detras del paciente y aplaudiendo subitamente
junto a un oido y luego el otro y preguntar a paciente si hay alguna

diferencia de intensidad del ruido entre los dos oidos.?°

5. Inervacion secretomotora del las glandulas lagrimales y salivales
El lagrimeo se evalua con la prueba de Schimer, se inserta un trozo de
papel filtro de 5 mm de ancho y 25 mm de largo en el saco conjuntival
inferior, en un individuo normal, el filtro absorbe las lagrimas del saco
conjuntival y después de 5 minutos debe tener un area humedecida

que se extiende aproximadamente 15 mm.?°

Para evaluar la funcion salival se pregunta al paciente si tiene

sequedad de boca y si necesita agua para poder tragar la comida.?
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5.4. CUARTA TEORIA

La cuarta teoria propone que los musculos son el problema primario, y
secundariamente se produce la degeneracion del nucleo de los nervios

periféricos del cerebro. *°

Se sugiere la afeccion muscular por alteraciones en el mesodermo y que la
alteracién de los nervios periféricos es secundaria a una disgenesia de los

arcos faringeos.>

5.5. QUINTA TEORIA

Por ultimo, aunque la gran mayoria de los casos son esporadicos, se han
reportado algunos casos hereditarios. Esto parece deberse a un gen
autosdmico dominante con expresividad variable y penetracion incompleta, o

autosdmico recesivo y ligado al cromosoma X. %2

5.5.1. ENFERMEDADES AUTOSOMICAS DOMINANTES

Es comun que los hermanos o los padres de la persona afectada, tengan
dudas acerca del riesgo que tienen de transmitir el padecimiento. En general
si la persona que pregunta no presenta la enfermedad, no la puede
transmitir, pero si la persona si esta afectada tiene un 50% de tener un hijo
afectado y un 50% de que sea sano. Debemos recordar que en las
enfermedades autosémicas dominantes, el gen anormal se expresa en el
estado heterocigoto, y por lo tanto, el individuo afectado transmitira en

promedio la mitad de las veces el gen anormal y en la otra mitad, el normal.
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En las enfermedades autosdmicas dominantes, como el gen anormal se
encuentra en alguno de los autosomas, la frecuencia del padecimiento es
igual en hombres y mujeres. Aunque hay excepciones, una persona afectada

puede tener ambos padres sanos. 2

Una explicacion a este fendmeno es que el paciente tenga una mutacion de
novo, o sea que en alguno de los gametos de su formacion, ya sea el évulo o
el espermatozoide, haya ocurrido la mutacion que genero el padecimiento. Y
en este caso el riesgo que uno de los hermanos tenga la enfermedad es de

cero, ya que esas mutaciones son poco frecuentes.

Otra explicacion es que alguno de los padres que parezca clinicamente sano,
fuera portador de un mosaicismo* en gonadas; es decir algunas células
germinales presentan mutacion, otras no. En esta situacion existe un riesgo

de 1% que alguno de los hermanos repita la misma enfermedad. 3

Una tercera explicacion es que se trate de una enfermedad producida por un
gen con penetracion incompleta, en la que no todos los individuos con el gen
anormal expresan la enfermedad. Una persona portadora de una mutacion
autosémica dominante podria no expresar la enfermedad pero si transmitirla

a su descendencia. 2

*Mosaicismo. En genética, presencia de un individuo de dos o mas lineas celulares que son distintas desde los puntos de vista

. Py Py . . 2
cariotipicos o genotipico, y que se derivan en un solo cigoto.
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5.5.2. ENFERMEDADES RECESIVAS LIGADAS AL
CROMOSOMA X

Generalmente es la madre de un paciente quién desea saber cual es la
posibilidad de tener mas hijos enfermos. Y en otras ocasiones es la hermana
del enfermo que también desea saber la posibilidad de tener hijos afectados.
En la primera situacién, salvo a que el caso indique una mutacion de novo, el

tener un hijo enfermo la identifica como portadora de un gen anormal.?®

En el segundo caso, cuando consulta la hermana, si ella es homogocigota
normal, no puede transmitir la enfermedad, pero si es heterocigota tiene el
mismo riesgo que la madre, es decir, uno de sus hijos tiene 25% de

posibilidades de estar enfermo. %

En este tipo de herencia, ya que el gen anormal se encuentra ligado al
cromosoma X, todos los afectados son el sexo masculino; es excepcional

encontrar una mujer enferma.
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6. GENETICA

El sindrome de Moebius, es un sindrome descrito como condicion
esporadica, pero en raras instancias se localiza en el cromosoma 1p22,
13912.2-9q13 y probablemente reconocido en el 22q11, asociado con los

casos que presentan enfermedad cardiaca congénita. 242’

Estudios citogenétios han sugerido cuatro loci para el sindrome de Moebius
(SMB). ?°

1. SMB en el cromosoma 13q12.2-q13. Basado en las siguientes
observaciones:
- Una traslocacién reciproca de 13912.2-q13 cosegregacion® con la
enfermedad en una familia de tres generaciones de SMB.
- Un paciente con SMB con delecion del cromosoma 13q12.2.
2. SMB en el cromosoma 3921-q22.
3. SMB en el cromosoma 10g21.
4. SMB en el cromosoma 1p22 basado en:
- Unt(1; 11) (p22; p13) en paciente con sindrome de Moebius.
- Unt(1; 2) (p22.3; g21.1) en paciente con sindrome Moebius-like.

De acuerdo al enfoque propuesto por Roing Quilis, este sindrome se trata de
una disgenesia®™ troncocefdlica y puede clasificarse en: genéticamente
determinadas, ya sea de forma aislada o como parte de un sindrome
polimalformativo, y adquiridas, debidas a las lesiones destructivas y

disruptivas prenatales de naturaleza vascular. %

” . . . I . 26
*Cosegregacion. Transmisién conjunta de dos o mas genes ligados en un mismo cromosoma.

*Disgenesia. Alteracion de la facultad de procrear. 2
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7. CLASIFICACION

Existe una gran variedad de hallazgos clinicos, lo que dicta una necesidad de

un sistema de clasificacion.

La clasificacién etiopatogénica ha propuesto cuatro tipos: 2"%

Tipo I: Lesidén central en el nucleo de la corteza cerebral de origen congénito.
Tipo Il: Desarrollo primario del nervio periférico.

Tipo Ill: Lesion central en el nudcleo de la corteza cerebral por una causa

infecciosa.

Tipo IV: Causa miopatica.

Una clasificacién establecida por Tentamy y McKusik, describe tres

grupos:?’

1. Paralisis del VI y VIl par craneal aislado.

2. Paralisis del VI y VIl par craneal en asociacion con artrogriposis
multiple congénita.

3. Pardlisis del VI y VIl par craneal asociado con anormalidades en

extremidades.
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Towfihgi et al, sugiere cuatro grupos: %/

Casos con hipoplasia o atrofia de los nucleos de los nervios craneales.
2. Casos con activa degeneracion de los nervios periféricos y

enfermedad de la neurona motora.

Casos con necrosis de los nucleos en el tronco encefalico.

4. Casos miopaticos.

En 1998, Abramson describe estas malformaciones utilizando un sistema

denominado CLUFT basandose en un analisis de 24 casos. 2% 2% 30

C.- cranial nerves nervios craneales
L.- lower limb miembro inferior
U.- upper limb extremidad superior
F.- face cara

T.- thorax torax

A pesar de lo racional para el sistema CLUFT, esta clasificacion no permitié

una descripcion detallada de toda la patologia del nervio.

Por lo tanto, debemos apegarnos por una nueva clasificacion que ofrece la
posibilidad de una descripcién detallada del tipo y grado del déficit de los
nervios craneales y los usos el resto del sistema de LUFT tal como se
propone por Abramson et al, para indicar deformidades en el resto del

cuerpo. %
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Esta nueva clasificacion permite a los cirujanos identificar deficiencias
importantes en los motores craneales y establecer en consecuencia una

estrategia de reconstruccion racional.

La clasificacidon propuesta por Terzis et al, (es la mas aceptada por lo clinicos
y la mas mencionada en los articulos) en esta Terzis, divide a estos

pacientes en tres grupos. %
Pacientes con sindrome:

1. Completo. Individuos que presentan todas las caracteristicas clasicas
del sindrome de Moebius, con paralisis facial bilateral del nervio facial

y motor ocular externo completa.

2. Incompleto. Individuos que presentan todas las caracteristicas clasicas
del sindrome de Moebius, con la excepcidn de alguna funcion motora

residual se observa en un lado de la cara (unilateral).

3. Moebius-like. Pacientes con paralisis facial unilateral, asociada a la

afectacion de otros pares craneales.

Algunos articulos mencionan que el 60% de los casos corresponden a un

Moebius clasico con paralisis incompleta o completa. Y el 40% corresponde a

una paralisis facial asociada a otras anomalias. '**'
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8. EPIDEMIOLOGIA

El sindrome de Moebius es un trastorno poco comun que se encuentra
aproximadamente 1/150,000 recién nacidos, la tasa de incidencia se ha

informado es entre 0.2% - 6.9% vy afecta por igual ambos sexos. ?°

En los ultimos 120 anos se han reportado en la literatura aproximadamente
320 casos, aunque se considera que haya mas no diagnosticados ni
registrado. La mayoria de los casos son esporadicos por lo que no se ha
determinado la incidencia en la poblacion. A pesar de las caracteristicas
clinicas tan incapacitantes, este sindrome es una entidad que no es

ampliamente conocida.

En un estudio realizado en el Instituto Nacional de Pediatria, se revisaron 64
expedientes con diagnostico de sindrome de Moebius, 40 hombres (62.5%) y
24 mujeres (37.5%). El rango de edad de los pacientes al momento de
ingresar a la institucion fue de 1 a 135 mese de vida, con un promedio de 17
meses. De los 64 pacientes 57 fueron diagnosticados como sindrome de
Moebius, 5 presentaban sindrome de Poland y 2 fueron asociados a otros

sindromes como el de Pierre-Robin y Dandy Walker. #*

En el estudio se reporto que 18 madres (28.1%) tomaron abortivos durante el
primer trimestre del embarazo, de las cuales 11 tomaron misoprostol, 6
tomaron un “t€” abortivo, no especificando la sustancia, y 1 tomd un
medicamento desconocido. Las madres que tomaron otro medicamento y/o

droga durante el primer trimestre fueron 28 (43.7%) dentro de los cuales se
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mencionaron tabaco, alcohol, anticonceptivos, salbutamol, omeprazol y acido
acetil salicilico. Se registraron 4 madres menores de 18 afos y 3 mayores de

35. El resto (89%) en un rango de edad entre 18 y 35 afios. 2*

22 pacientes sufrieron amenaza de aborto, 14 sufrieron infeccién de vias
urinarias y/o cervicovaginitis. Otros eventos registrados fueron la presencia
de DIU en el momento de embarazo, diagnostico prenatal de desnutricion,
hidrocefalia in utero, placenta previa, oligohidramnios®, polihidramonios™*,
diabetes gestacional y poliomielitis. Tres padres presentaron alguna
anomalia, 2 con polidactilia y 1 con hepatitis C. En ninguno de los casos se

reportd algun antecedente familiar del sindrome.?*

El numero estimado de personas con sindrome de Moebius se ha
incrementado de manera significativa, Gorlin y col, sefalaron 200 casos
reportados en 1990, la Fundacion Sindrome de Moebius (San José CA)

contaba con aproximadamente 600 nifios y adultos en 1999. 3

El sindrome de Moebius es una entidad congénita rara, poco conocida.
Cerca de 2000 personas en el mundo se han identificado con el sindrome,

con un estimado de 800 personas viviendo en Estados Unidos. 28

Actualmente la poblacion de estos pacientes en la Fundacion Mexicana de
Moebius es de aproximadamente 90 personas, pero es una poblacién que

aumenta cada semana, con mas o menos 4 o 5 casos nuevos al mes.

*Oligohidramnios. Alteracion fisiopatolégica que se caracteriza por la disminucién en la cantidad del liquido amniético 2

**Polihidramonios. Alteracion fisiopatoldgica que se caracteriza por el aumento en la cantidad del liquido amniético.
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9. DESCRIPCION DEL SINDROME DE MOEBIUS SEGUN
DIVERSOS AUTORES

El sindrome de Moebius es un desorden congénito raro, caracterizado por
una completa o parcial diplejia facial acompafiada por paralisis de otros

nervios craneales y anormalidades musculo-esqueléticas. %°

El sindrome de Moebius es una entidad congénita poco frecuente de diversa
gravedad que ocurre desde el nacimiento, debido a una agenesia o aplasia
de los nucleos de los nervios craneales VI y VI, lo que provoca la paralisis
facial bilateral o unilateral. Ademas puede existir afeccion de otros pares
craneales y vias de interconexion situados en el tronco encefalico originando

la paralisis y limitacién a la abduccion. 2

Es un trastorno neonatal que conlleva una paralisis facial congénita, que
generalmente es bilateral y rara vez unilateral, respetando la mitad inferior de
la cara y paralisis del IV par craneal. Los patrones faciales consisten en un
involucramiento severo de los musculos de la parte superior facial y
moderadamente de la parte inferior. Se asocia comunmente a oftras
anomalias en extremidades, ausencia de musculo pectoral mayor y

afectacion de otros pares craneales. '

El sindrome de Moebius es una enfermedad rara de diversa gravedad, que
implica multiples nervios craneales y se caracteriza principalmente por la

paralisis bilateral o unilateral de los nervios faciales y abductores.
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La paralisis provoca incapacidad para sonreir y la incompetencia bilabial con
dificultades en el habla, problemas al comer y beber, incluyendo bolsas de
alimento en la mejilla y el goteo o babeo severo, otros hallazgos relevantes

son el cierre incompleto del ojo y estrabismo convergente. 3

Ocasionalmente ademas del 6° y 7° nervio, el 5° (trigémino), 10° (vago), 11°
(accesorio), y 12° (hipogloso) pares craneales estan involucrados. * Rara
vez estan afectados los nervios restantes, el IV (patético) encargado de los
movimietos superior e inferior de los ojos, el VIII (acustico) que afecta el

oido.*
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10. CARACTERISTICAS CLINICAS

Debido a que el sexto (abductor) y el séptimo (facial) par craneal estan
afectados, el sindrome presenta caracteristicas clinicas de la paralisis facial,
incapacidad para expresar emociones como sonreir, una incompetencia
bilabial con dificultades, dando como dato mas tipico una falta de movilidad
de la musculatura facial que produce una cara de mascara, inexpresiva

debido al impedimento de la gesticulacioén facial.

Figura 2. Paciente con sindrome de Moebius. %

El sindrome presenta una serie de caracteristicas propias como
deformidades de las extremidades sindactilia, polidactilia, braquidactilia, pie
equino-varo, anomalias ocasionales en oidos, estrabismo, sordera, disfagia,

disfonia, y la sensibilidad de zonas suministradas por el nervio trigémino.
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Pitner y col. proponen un cuadro clinico con diversos signos y sintomas en

comun (Tabla 3).

Tabla 3. Signos y sintomas relacionados al Sindrome de Moebius. 2

Faciales Extrafaciales Neuromusculares
Ptosis palpebral uni o bilateral, paralisis del Hipotonia, distrofia miotdnica,
musculo elevador del parpado o del motor Aplasia del musculo distrofia muscular facio-escapulo-
ocular comun. pectoral. humeral, polineuropatia.

Alteraciones de la movilidad ocular,

estrabismo convergente afeccion del motor Trastornos de la deglucién, disartria.
ocular externo. Pie equino-varo
Paresia facial congénita bilateral. Artogriposis Paralisis bulbar flacida no progresiva.
Facies inmdvil, rigida, inexpresiva. Otros: hipogonadismo,

hipogonadotropico.

Pabellones auriculares grandes.

10.1. FACIALES

Como consecuencia de la paralisis facial, la habilidad para expresar
emociones esta afectada, por lo que las personas que sufren este sindrome

son llamadas “Ninos sin sonrisa”.

Figura 3. Caracteristicas faciales del sindrome. 2 Fuente Directa.
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La sonrisa se evalua desde el punto de vista funcional y estético, el
movimiento de la comisura se considera la distancia recorrida por la comisura
de la posiciéon de reposo a una sonrisa maximo medido en el plano de

movimiento de este punto (Tabla 4).*°

Tabla 4. Evaluacion estética y funcional de la sonrisa segun Terzis. 3°

GRUPO | GRADO | DESIGNACION DESCRIPCION
I 1 Pobre Deformidad, sin contraccion
Il 2 Regular Asimétrico, contraccion minima
1] 3 Moderado Simetria, contraccidon moderada
v 4 Bueno Simétrico, contraccion casi completa
\% 5 Excelente Simetria, contraccion completa

10.2. OFTALMOLOGICAS

Durante el sueio estos pacientes tienen un cierre palpebral incompleto. Al
llorar producen sonidos, y lagrimas pero carecen de expresividad, ademas
presentan la incapacidad de mover los ojos lateralmente, por lo que tienen
que voltear la cabeza hacia el lado que desean ver. Cuando tratan de cerrar

sus 0jos, estos se voltean y queda expuesta la esclera. %
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Figura 4. Limitacion a la abduccion y aduccién pero no a la elevacion. *

Estos pacientes no pueden ver periféricamente, y a menudo tropiezan con
obstaculos en su camino, lo que le hace ver torpes. Sus pestafias pueden
volverse hacia dentro lo que causa irritacion y sequedad de la cérnea. ?’
Estrabismo y limitacion del movimiento ocular, ulceracién de la cérnea, y
otros factores asociadas al pobre funcionamiento de los parpados. Pueden
haber pliegues epicanticos lo que confiere al paciente un aspecto

mongoloide. '

Tabla 5. Evaluacion del cierre ocular. ¢

GRUPO | GRADO | DESIGNACION | DESCRIPCION

No hay cierre ocular, no contraccion, maxima

I 1 Pobre exposicion de la esclerotica

Pobre cierre ocular, contraccion minima, 2/3

Il 2 Regular exposicion de la esclerotica
1] 3 Moderado Cierre ocular incompleto, minimo exposicion de la
esclerotica

Cierre ocular casi completo, minimo exposicién de

\% 4 Bueno la esclerotica
\Y, 5 Excelente Cierre ocular completo, no hay exposicion de la
esclerotica
( 47 )
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10.3. BUCALES

La afectacion de los nervios glosofaringeo y del hipogloso son comunes, de
los cuales el segundo es mas afectado con frecuencia (25% de los casos) lo

que resulta en la paralisis de la lengua. °

Problemas dentales, como caries rampante, gingivitis causada por una
deficiencia en el lavado dental, una dieta inadecuada y la posicion
permanente de la boca semi-abierta, presentan dificultad para tragar,

sialorrea debido a la incompatibilidad labial, boca en forma de carpa. ?°

Anomalias bucales (Figura 5) como uvula bifida, mordida abierta,
microstomia, paladar hendido o profundo, hipoplasia mandibular,
implantacion heterotopica de la lengua, agenesia, tonsilas hipertréficas,
hipoplasia del esmalte, incapacidad de realizar movimientos protrusivos,

entre otras. * 334

Figura 5. Anomalias bucales. °
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PERIODO NEONATAL

Desde el nacimiento hay dificultad para cerrar la boca o deglutir. La lengua
presenta hipotonia, microglosia o macroglosia. También puede presentar
hipotonia de los musculos del paladar blando, la faringe y el sistema
masticatorio. El paladar puede ser excesivamente arqueado (paladar alto) o
puede ser hendido. La apertura de la boca puede ser pequefia, lo que

ocasiona problemas de alimentacion y una nutricion inapropiada. 4

DENTICION PRIMARIA

Normalmente la denticion primaria comienza a los seis meses de edad y
termina su erupcion a rededor de los dos afios y medio. Los pacientes con
este sindrome pueden presentar una variacion en el orden cronolégico y
presentar ademas hipoplasia en el esmalte que provoca que estos dientes

sean mas susceptibles a caries.* >’

Si se presenta un cierre inadecuado de la boca puede deberse a una
hipoplasia mandibular con micrognatia o retrognatia. Los dientes anteriores
no ocluyen con sus antagonistas por que han sobreerupcionado (mordida

abierta anterior). La saliva puede ser espesa y tener la boca seca. 4

TRANSICION DENTARIA

El cambio de los dientes primarios a la segunda denticion empieza entre los
cinco y siete anos de edad, en estos casos algunos dientes tardan e

exfoliarse lo que retarda la erupcion del diente permanente.
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La presencia de un paladar alto condiciona a un arco estrecho lo que
provoca que los dientes superiores no se alineen adecuadamente, y la
ortodoncia interceptiva juega un papel importante en esta situacién. La falta
de un buen sellado provoca resequedad, irritacion e inflamacién con facilidad

y causa muchas veces enfermedad periodontal. *

DENTICION PERMANENTE

Un paciente que nunca ha sido capaz de tragar o cerrar, probablemente
tendra una mordida abierta, deficiente crecimiento de la mandibula, estrecho
arco dental anterior y superior; por lo general después de la ultima exfoliacion
de los dientes temporales (12 afos) se puede iniciar el tratamiento de

ortodoncia y si esta indicado un tratamiento quirtrgico. %

10.4. FONETICO

Los nifios con sindrome de Moebius presentan retardo de lenguaje a causa
de la paralisis facial y el cierre incompleto del labio, junto con la imposibilidad
de utilizar la lengua eficazmente produce una dificultad para pronunciar
sonidos bilabiales (b, m y p), la pronunciacion de éstas requiere el cierre
completo de los labios, ademas de la dificultad para pronunciar también otros
sonidos consonantes como f y v, que requieren que el labio inferior contacte
con los dientes movimiento que es bastante dificil de realizar, sin embargo, la
terapia de lenguaje es recomendada y la mayoria pueden tener una

conversacion comprensible. 434
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10.5. COGNITIVAS

Este sindrome no conlleva un déficit intelectual. Sin embargo, se ha
reportado en un 10 al 15% de los casos con retreaso mental. Aunque es
dificil deducir la incidencia real de los problemas relacionados a la capacidad
cognitiva ya que los primeros estudios se basan en las conclusiones de la

anamnesis y observaciones. °

Un estudio holandés con adultos con el sindrome utilizé la prueba Groninger
de Inteligencia y concluyd que no habia ninguna diferencia en el coeficiente
intelectual o la capacidad de atencién y memoria entre la poblacién normal y

las personas afectadas. > %°

10.6. MUSCULO-ESQUELETICAS

Se asocian malformaciones musculo esqueléticas, principalmente en
extremidades manos y pies, como pie zambo, hipoplasia del musculo
pectoral (sindrome de Poland) y sindactilia o polidactilia, piernas arqueadas,

pie equino-varo.

Figura 6. Paciente con Sindrome de Moebius y pie equino-varo. * Paciente

con sindactilia.?’
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10.7. AUDITIVO

Solo el 29% de los pacientes con sindrome de Moebius presentan
desordenes de audicion. Deformidad de la oreja externa con pérdida de la

audicion. 3

10.8. ASPECTOS PSICOSOCIALES

La incapacidad de estos pacientes para sonreir a menudo conduce a la mala
impresion de que son personas aburridas o desinteresadas. Son pacientes
asociados a discapacidades mentales aunque solo el 14% de ellos lo
presentan. Este error se debe a la frecuente incomprensién de las personas

para entender lo que estos pacientes dicen o sienten. *

Cuando los nifios afectados comienzan la escuela, a menudo son objeto de
burlas de otros nifios, lo que puede causar que se retiren de la escuela o se
nieguen a hablar a pesar de su inteligencia normal. Su incapacidad para
participar en actividades de otros nifos como inflar globos, soplar velas, y

hacer burbujas los aisla mas.

La adolescencia puede ser particularmente dolorosa debido a su aspecto
fisico al sentir que no encajan, ser fisicamente diferente y no poder besar

hace dificil a estos pacientes entablar relaciones intimas.
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Su incapacidad para mostrar felicidad, tristeza o ira, con frecuencia da lugar
a una persona introvertida y una personalidad solitaria con baja autoestima.
Las personas que hacen frente a la paralisis facial tienen dificultades para

adaptarse y pueden sufrir de depresion, culpa, ira y negacion. 2"

En cuestiones sociales y psicologicas en personas con malformaciones
faciales, se observo que el principal desafio que enfrentan estos individuos
es la respuesta social de las personas no afectadas, en otras palabras, la

gente mira fijamente y el ser objeto de las miradas puede ser inquietante.

Los padres también pueden necesitar ayuda por sentir la pérdida de un bebé
perfecto esperado y aceptar las caracteristicas del nifio con el sindrome y
estar preparados para las reacciones de otros individuos hacia su hijo. Es
importante que los padres eduquen e informen a las personas que

interactuan constantemente con el nifo.

La restauraciéon de incluso un pequefio grado de movimiento facial puede
ser gratificante en términos de comunicacion verbal y no verbal y es por eso

que es muy importante el tratamiento integral multidisciplinario. >
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11.SINDROMES ASOCIADOS

El sindrome de Moebius puede estar asociado con otras enfermedades como
el sindrme de Poland, sindrome de Hanhart (hipogenesia oromandibular) y el

sindrome de Klippel-Feil (neuropata periférica). 2% 2°

11.1. SINDROME DE POLAND

El sindrome de Poland es una rara anomalia congénita descrita por
Alfred Poland en 1897, que se caracterizan por la ausencia parcial o total del
musculo pectoral mayor, simbraquidactilia ipsilateral y, en ocasiones
asociada a otras malformaciones de la parte anterior del pecho y de la
mama. La incidencia del sindrome de Poland es de 1: 30.000 y se observa

con mayor frecuencia en los hombres. *°

Figura 7. Pacientes afectados con el sindrome de Poland. *
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11.2. SINDROME DE HANHART

El sindrome de Hanhart es un defecto raro que se caracteriza por hipoglosia
(retraso andmalo del desarrollo de la lengua) desde el nacimiento,
ectrodactilia (falta congénita total o parcial de uno o mas dedos) u
oligodactilia (ausencia total o parcial de dedos de manos o pies), peromelia
(brazos y/o piernas malformados) y micrognatia (mandibula anormalmente
pequena) (Figura8). La severidad de estas anomalias fisicas varia mucho,

segun los casos.

Los nifios con esta enfermedad tienen a menudo algunos de los sintomas,
pero no todos. Se desconoce la causa del sindrome de Hanhart. Este
sindrome es extremadamente infrecuente. Debe examinarse la cavidad oral

en pacientes con malformaciones distales de las extremidades. *°

Figura 8. Paciente con el sindrome de Hanhart. *°
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11.3. SINDROME DE KLIPPEL-FEIL

La triada de cuello corto, baja linea del pelo posterior y severa restriccion de
movimiento cervical es una definicién clasica del sindrome de Klippel-
Feil. Las expresiones anatomicas y clinicas de este sindrome son muy
variables, que van desde la deformidad estética leve a severa
discapacidad. El diagndstico generalmente se hace evidente en las

radiografias cervicales laterales.*'

12.DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El sindrome de Moebius es distinto de la paralisis facial congénita por la

presencia del deterioro del nervio abductor. °

El diagnostico diferencial debe realizarse contra las diversas enfermedades
que producen paralisis facial como: traumatismo neonatal (férceps), paralisis
seudobulbar, sindrome cardiofacial o de Cayler, miastenia congénita o
distrofia miotonica de Steinert, fracturas de la base del craneo, enfermedades
infecciosas ( otitis, herpes zoster, mastoiditis, mononucleosis), neoplasias,
enfermedad de Hodgkin, sindrome de Guillai-Barré, la forma infantil del

sindrome fascioescapulohumeral, y sindrome de Leigh. *1%%2
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13.METODOS DE DIAGNOSTICO

El diagndstico clinico es facil de realizar al momento de nacer, cuando el nifio
llora produce sonidos y lagrimas, con ausencia de la mimica facial propia del
llanto. Existe alteracion en la succion por lo que el bebe recibe una
alimentacion asistida. Durante el suefio se aprecia un cierre palpebral
incompleto (fendmeno de Bell), esto ultimo permite diferenciarlo con una

paralisis periférica del nervio facial. '°

Este sindrome se diagnostica, normalmente, a una edad temprana debido a
una aparicion clinica atipica que se detecta facilmente unos meses después

del nacimiento. *°
Para el diagnostico 5 importantes caracteristicas del sindrome son usadas:

e Facies de mascara

e Babeo

e Cierre palpebral incompleto
e Estrabismo convergente

¢ Dificultad para tragar y hablar

La tomografia computarizada, estudios de ultrasonido del cerebro,
electroencefalografia, resonancia magnética, electromiografia, y estudios de
la conduccidén del nervio, son estudios usualmente utilizados en estos casos

para el diagnostico.
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La mayoria de los pacientes que presentan el sindrome tienen una
tomografia de craneo que suele ser normal. Pocos casos reportaron
hallazgos de: hipoplasia o displasia de la corteza cerebral y calcificaciones
simétricas y bilaterales adyacentes al piso del cuarto ventriculo al nivel del

sexto par craneal. %'

La Resonancia Magnética Nuclear nos ayuda para investigar las estructuras
del romboencéfalo y del tipo de dafo causado en donde se demuestra
hipoplasia de la corteza cerebral, con endurecimiento del piso del cuarto
ventriculo, que indica una ausencia de la cabeza del cuerpo calloso. El
cerebelo, hipotdlamo y glandula pineal también pueden ser afectados o

existir malformaciones en el sistema limbico. %'

La electromiografia es el estudio mas frecuente para diagnosticar que tan
grave es la lesion en estos pacientes y tener un mejor conocimiento para

después proceder quirdargicamente con la reanimacién facial.

Registra y estudia las propiedades eléctricas intrinsecas del musculo
esquelético por lo siguiente: 1) valiéndose de electrodos para precisar si el
musculo se contrae o no; 2) por introduccion de electrodos de aguja en el
musculo y observacion por osciloscopio de rayos catédicos y altavoz de los
potenciales de accidon que se representan espontaneamente en un musculo
(anormales) o inducidos por contracciones voluntarias, como método para
descubrir el sitio de las lesiones de una unidad motora. 3) registro de la

actividad eléctrica producida en un musculo eléctrico del nervio. Es un
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procedimiento util para estudiar aspectos de la funcidn neuromuscular, la

conduccion neuromuscular, y la magnitud de la lesidn nerviosa. 2

Estudios han encontrado pruebas de la patologia del tronco cerebral en el
sindrome de Moebius. Los hallazgos radiologicos revelan distintos grados de
hipoplasia del tronco cerebral, que prevalece en la region de la

protuberancia. °

El sindrome de Moebius se diagnostica practicamente por los rasgos fisicos
que presenta el paciente, entre ellos el mas relevante es la paralisis facial. Y
su pronéstico va de acuerdo a las anomalias asociadas que presente el

individuo. %2
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14. TRATAMIENTO

Al ser una enfermedad congénita aun no se encuentra una cura para este
sindrome, sin embargo, todos los tratamientos estan encaminados a reducir
los sintomas y caracteristicas, lo que lleva un tratamiento integral

multidisciplinario. 2°

El tratamiento es fundamentalmente quirurgico, sin embargo, también existen
medidas paleativas encaminadas a minimizar los efectos derivados de las
anomalias, como el uso de lagrimas artificiales, uso de un biberén especial y
posteriormente instrucciones sobre la alimentacion, un sello ocular nocturno,

etc. °

Las cirugias reconstructivas estan orientadas principalmente a:

¢ Manejo del pliegue epicantico®
e Correccion del cierre palpebral
e Correccion y alargamiento del labio superior

e Suspension dinamica de la boca y correccion de la ptosis** facial

14.1. CORRECCION DE PARPADO Y ESTRABISMO

Para la correccion de del parpado se utiliza un colgajo de parpado superior 0
colgajo tipo Tripier (Figura 9). Se disena y talla colgajo de parpado superior
incluyendo musculo para asegurar la irrigacion. Luego se traspone al

parpado inferior para correccion del ectropion***. 1°

*Epicantico. Relativo a epicanto. Pliegue vertical de la piel, localizado a cada lado de la nariz, que a veces cubre el angulo interno del
L2

o0jo.
**Ptosis. Caida del parpado superior por paralisis del tercer nervio o de la inervacién simpatica.

***Ectroprion. Version de un borde hacia afuera que origina descubrimiento de la conjuntiva palpebral. 2

60

—
| —



.ﬁ P
Actualizacion del Sindrome de Moebius \W‘Mj |

Figura 9. Colgajo tipo Tripier.

Para lograr el cierre del parpado que no evoluciona con terapia, a veces es
necesario colocar unas pesas de oro en el parpado superior para ayudar al

cierre del mismo, y evitar la resequedad, ulceracion y la erosion en la cornea.

Figura 10. Colocacién de una pesa de oro en el parpado superior. 43
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Los resultados del tratamiento del estrabismo han sido reportados
predominantemente en términos de la mejoria del alineamiento ocular, alivio
de la diplopia* y normalizacion de la posicion cefédlica, ademas de la mejoria
del estado sensorial, determinado éste por la posibilidad de tener fusién y
estereopsis. Para aquellos casos en los que esta indicada la cirugia
correctiva del estrabismo, un resultado quirurgico exitoso para cualquier

estrabismo horizontal es aquel donde se logra la ortotropia.**

Existen numerosas técnicas que permiten corregir este trastorno: gafas
especiales, obturacion del ojo dominante de forma alterna con el otro y
programas de entrenamiento visual para reforzar la vision binocular. En todo
caso, la deteccion precoz es esencial para establecer el equilibrio muscular,
es decir, recuperar el paralelismo de los ojos. El tratamiento quirurgico esta
indicado en los casos severos 0 que no se corrigen con los tratamientos

tradicionales.**

La cirugia consiste en fortalecer o debilitar ciertos musculos de los ojos para
obtener una buena vision. Existen diferentes técnicas quirurgicas para
tratarlos: cirugia binocular o simétrica (retroinsercion de rectos medios) vy
cirugia monocular o asimétrica (retroinsercion de recto medio + resecciéon de
recto lateral), pero la cirugia asimétrica deja un ojo virgen por si hiciese falta

una segunda intervencion. *

*Diplopia. Percepcién de dos imagenes de un solo objeto. 2
**Estereopsis. Es el fendmeno dentro de la percepcion visual por el cual, a partir de dos imagenes ligeramente diferentes del mundo

fisico proyectadas en la retina de cada ojo, el cerebro es capaz de recomponer una tridimensional.
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En ocasiones el estrabismo se puede corregir mediante la inyeccion de
toxinas botulinicas y bajo anestesia general. Estas toxinas producen una
paralisis temporal de los musculos y permite, por una serie de mecanismos,

corregir y en algunos casos determinados curar este trastorno. *°

Figura 11. Correccién de los ojos de una paciente con estrabismo.
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14.2. MICROGNATIA

La micrognatia es la malformacién dentofacial asociada al sindrome con
mayor frecuencia, su correccién quirurgica es considerada en casos graves
para mejorar las funciones del paciente (proteccién dental, competencia oral,

mejorar el habla, la respiracion y estética). *°

El tratamiento de la micrognatia consta del avance mandibular, genioplastia y
aumento de labios mediante la inyeccidon de grasa, la cual es una técnica
segura, confiable y repetible que asegura la correccion de la deformidad de

los labios. *°

Los procedimientos quirurgicos ortognaticos utilizados en pacientes con
sindrome de Moebius no difieren de los que se usan en la poblacién en

general.

Se ha sugerido que los procedimientos éseos deben preceder a la animacion
facial, probablemente por temor a una recaida debido a la contraccion del
musculo trasplantado o de la interferencia del procedimiento ortognatico con

una microcirugia del trasplante anterior. *°

En los pacientes con el sindrome de Moebius y en la poblaciéon en general,
la cirugia ortognatica se debe realizar después de la finalizacion del
crecimiento para evitar recurrencia y la interferencia con el desarrollo
craneofacial. Por el contrario, la paralisis facial se debe corregir a una edad

temprana para facilitar la integracion social y desarrollo psicofisico. *
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En pacientes adultos, el tiempo estandar de la correccion de la deformidad
consta de correccién esquelético seguido por el tratamiento de los tejidos
blandos debido a la tensién de los tejidos, la proyeccién depende de la

posicion del hueso. El momento de la cirugia ésea debe ser modulada sobre

la base de la correccién de los tejidos blandos. *°

Figura 12. a) Vista lateral de la oclusion antes de de la preparacion
ortodéncica. b) Al final del tratamiento de ortodoncia. c) Después de la

cirugia ortognatica. *°

Figura 13. a) Telegrafia lateral antes de la preparacion ortoddncica. b) Al final

del tratamiento ortodéncico pre-operatorio. c¢) Después de la cirugia

ortodoncica.*
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Figura 14. a) Paciente masculino 28 afos con sindrome de Moebius. Foto
frontal al momento del diagndstico. b) Foto frontal después de la cirugia de

sonrisa. ¢) Foto frontal después de la cirugia ortognatica. *°

Figura 15. a) Foto lateral al momento del diagndstico. b) Foto lateral después

de la cirugia de sonrisa. c) Foto lateral después de la cirugia ortognatica. *°
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14.3. REANIMACION FACIAL

En relacién a la correccidén de la sonrisa los cirujanos plasticos realizan un
trasplante de musculo gracilis reinervado para reanimar los lados con
discapacidad. El musculo gracilis representa la primera eleccion para la
animacion facial porque tiene ventajas de facil acceso y la vascularizaciéon
apropiada para la transferencia libre. La transferencia microneurovascular del
musculo libre es el procedimiento de eleccion para la paralisis facial y sus

beneficios son numerosos.

Este procedimiento se realiza con dos equipos que trabajan simultaneamente

para tomar el injerto muscular y preparar el lecho en la cara.

Regularmente el musculo donador es el gracilis ispilateral, este se aborda a

través de una pequena incision medial del muslo, posterior a la linea que une
| 33

el tubérculo del abductor del condilo media

Figura16. Marca del lugar de la incision para tomar el musculo gracilis.

Fuente Directa
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Sdélo se necesita un segmento del musculo, aproximadamente un tercio de

éste para producir la cantidad apropiada de movimiento. 32

La diseccidn facial se realiza simultaneamente mientras se toma el injerto del
gracilis. La incisién facial se inicia en el cuero cabelludo cerca del polo
superior de la oreja (a), baja por la zona prearicular y después de una

pequefia curva contina hasta el angulo mandibular. (b) *

El colgajo de la mejilla se eleva por debajo de la grasa, pero por encima de la
fascia carotidea (c y d). El plano de diseccién se realiza anterior al borde
anterior del musculo masetero, por arriba la diseccion se extiende hasta el

hueso malar.

Figura 17. Incision y diseccion del colgajo facial. Fuente Directa.
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Los vasos faciales se identifican en el nivel del borde anterior del masetero y
una vez identificados, la diseccion continia hacia delante justo por encima de
los vasos de la comisura y el labio superior. Un estimulador de nervio es util
para identificar el nervio motor del musculo masetero, que generalmente se
encuentra verticalmente hacia abajo en el margen posterior del musculo justo

debajo del arco cigomatico (Figura 18).33

La seleccion de un nervio motor es critico para el éxito del procedimiento.
Debe tener la inervacion suficiente para alimentar el musculo, y esta
inervacion debe ser especifica para la actividad deseada logrando asi la

espontaneidad, la sincronicidad y la simetria. *3
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Figura 18. Identificacion de vasos faciales. Fuente Directa.

De tres a cinco suturas se colocan para el anclaje seguro y una colocacion
cuidadosa del musculo. Con la traccién, se debe producir un pliegue

nasolabial que se vea lo méas natural posible (Figura 19).%

Figura 19. Colocacion de suturas. Fuente Directa.
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El musculo gracilis se transfiere a la cara con el paquete neurovascular
(arteria, nervio y vena). El extremo distal del musculo se fija a los labios y la

comisura a través de las suturas previamente posicionadas (Figura 20). *

Figura 20. Transferencia del musculo gracilis al lecho de la cara. Fuente

Directa.
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Las anastomosis se realizan entre los vasos faciales y la arteria, y la mayor
de las venas concomitantes del recto interno. Una vez que se asegura la
vascularizacion, la reparacion del nervio fascicular une al nervio receptor en

la cara para el fasciculo del nervio motor en el recto interno (Figura 21).

Figura 21. Anastomosis de los vasos faciales. Fuente Directa.

La reinervacion del musculo suele aparecer 3-6 meses posteriores a la

transferencia. >3
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Finalmente se coloca un penrose tanto en el muslo como en la cara, se

sutura ambas partes y se dan cuidados postoperatorios (Figura 22).

Figura 22. Colocacion de suturas y penrose. Fuente Directa.

Figura 23. Paciente pre y posoperatorio a 1 mes de la cirugia. Fuente Directa
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14.4. PIE EQUINO-VARO

En esencia, la operacidén es una amplia liberacién de todas las estructuras
que contribuyen a la deformidad. La cirugia consiste en una amplia division
de las capsulas de las articulaciones del tarso y mediotarsiana. Los
ligamentos interoseos astragalocalcaneo y parte lateral del ligamento
calcaneocuboideo se liberan minimamente, ya que actuan como una bisagra
para corregir la deformidad. El tendén del musculo extensor largo de los
dedos se utiliza como un motor para reemplazar el tibial posterior
inextensible. La liberacion del tenddn tibial posterior, flexor largo de los
dedos, flexor largo del dedo gordo, el ligamento plantar largo, extensas
capsulotomias del talonavicular, talocalcaneal, calcaneocuboidea y la
articulacion del tobillo se llevan a cabo, asi como el Z-alargamiento del
tendon de Aquiles. El aspecto lateral de la articulacion calcaneocuboidea se
retiene para actuar como una bisagra de reubicacion contra el cual se lleva a
cabo la reduccion. Ademas se insertan agujas de Kirschner para mantener la

reduccion.*’

Después de la operacion el miembro es inmovilizado en un yeso (yeso de
paris) por debajo de la rodilla, que se cambia a las 2 semanas y a las 6
semanas se retiran las agujas de Kirschner. La inmovilizacién se requiere

durante 3 meses. 4

74

—
| —



Actualizacion del Sindrome de Moebius

FACLLTAD
1904 |

14.5. TERAPIA FiSICA Y DE LENGUAJE

La terapia fisica y de lenguaje a menudo mejora las habilidades motoras y la
coordinacién, conduce a un mejor control del habla y sus habilidades para

comer.

Los nifios con el sindrome de Moebius se pueden comunicar con mayor
eficacia mediante la aproximacion de los sonidos, la utilizacién de sustitutos
cuando sus palabras no son comprendidas, incluso un lenguaje corporal
apropiado para aumentar su lenguaje o presionar un dedo a los labios para

lograr sonidos consonanticos dificiles. %2

Generalmente después de una cirugia de reanimacion facial, es necesario
que el paciente tome rehabilitacion fisica, con una técnica llamada
Biofeedback, que es una técnica que se emplea para controlar las funciones
fisiolégicas del organismo, mediante la utilizacion de un sistema
de retroalimentacion que informa al paciente del estado de la funcion que se
desea controlar de manera voluntaria, y esto le sirve para mover a voluntad

el injerto de musculo gracilis.
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15.REPORTE DE UN CASO

Paciente femenina de 19 afios de edad. Acude la clinica Periférica de Vallejo

para atencion dental.

Clinicamente la paciente presenta una facies atipica la cual consta de

incompetencia labial y falta de expresion facial.

Al interrogatorio la madre de la paciente refiere que fue diagnosticada con el
Sindrome de Moebius. Y al realizar la historia nos informa acerca del

embarazo, que fue de alto riesgo, sin embargo, llego al término.

La madre comenta no saber que estaba embarazada hasta los 2 meses de
gestacion y que ademas tenia el dispositivo DIU en ese momento. Acude al
Hospital de Ginecoobstetricia 3A por un sangrado y fiebre. Ahi le comentaron
a la sefiora que tenia un aborto incompleto y que se le practicaria un legrado.
Después de 5 horas desde su ingreso le realizaron un ultrasonido donde se

veia el producto y el dispositivo DIU.

En ese momento los doctores le informaron que tenian que retirar el DIU
pero con el riesgo de que el producto se viniera o si decidia no retirarlo en 3

meses perderia al producto.

Ese dia le retiraron el DIU, sin la pérdida del producto, y después de 7 hrs

desde su ingreso le controlaron la hemorragia y la fiebre.

A los 5 meses le hicieron nuevamente un ultrasonido, donde detectaron que
el producto presentaba hidrocefalia, de ahi la remiten al Hospital de

Ginecoobstetricia 03 CMN la Raza, por un embarazo de alto riesgo.
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A los 7 meses la sefora se percaté que estaba subiendo mucho de peso
(méas de 15 kg), y debido al problema que se le habia diagnosticado de
hidrocefalia al producto, el médico decidié interrumpir el embarazo porque
ponia en riesgo ambas vidas, pero entr6 en debate con los otros
especialistas y la sefiora al ver la indecision sobre su caso, pidi6 le dieran su

alta voluntaria, pero la siguieron atendiendo ahi.

Al termino del embarazo, a los 9 meses, se le practicé una cesarea, naciendo

una nifia de 3.300kg, con un perimetro cefalico normal, y pie equino-varo.

Al siguiente dia el médico pediatra, valord el estado de salud de la bebé e
informd que estaba muy delicada, que presentaba varios problemas en
diferentes sistemas del cuerpo. La sefiora hizo referencia sobre la colocacién
de una valvula, a lo que el médico respondié que la cirugia se realizaba

después de un afio de vida y que la nifia no llegaria a tal edad.

Un médico particular le hablé a la sefiora sobre el Hospital Pediatrico
Legaria, al que acudio la sefiora, ahi valoraron a la nifia nuevamente dandole
un buen prondstico y realizaron la cirugia de la colocacion de valvula a los 18

dias de nacida.

Pero la nifa presentaba reflujo y estaba perdiendo peso rapidamente, y del
Hospital Pediatrico de Legaria la enviaron de interconsulta al Hospital Infantil
de México Federico Gomez, donde la revisaron diferentes especialistas, pero
fue el departamento de genética quien le dio el diagndstico de que la nifia
presentaba el Sindrome de Moebius, al afio y medio de vida. Aunque le
dieron el diagnostico, nunca le especificaron los cuidados de los pacientes

con este sindrome, ni datos especificos del mismo.

A los 2 afos y medio fue sometida a una cirugia para la correccion del

parpado y posteriormente correccion del estrabismo, y a la misma edad le
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corrigieron el pie equino-varo en el Hospital Shriners para Nifios A. C. y ella

camino hasta los 3 anos.

A los 6 meses la llevaron a estimulacién temprana, y al afo ingresa a un
CAM (Centro de Atencion Multiple) donde tenia una terapia fisica,
ocupacional y de lenguaje, que le ayudo a decir sus primeras palabras a los

2 anos.

Cuando la nifia tenia 5 afos la familia acude a terapia familiar donde los
orientaron y prepararon para afrontar la vida con respecto a su entorno y las
personas ajenas al nucleo familiar. Y de igual forma la psicéloga sugirié que

la ingresaran a una escuela primaria normal.

A los 8 afos le realizaron una evaluacion para medir su nivel de C.I.
(Coeficiente Intelectual) y el resultado fue un retraso mental de 4 afios en
relacion a su edad cronoldgica, sin embargo, se le atribuyé al problema de la

hidrocefalia mas que al sindrome en si.

A los 9 afnos ingreso a la primaria teniendo una buena aceptacion por parte
de sus profesores y companeros, concluyendo a la edad de 15 afios, y

continuo estudiando hasta terminar su educacién secundaria a los 18 afos.

Actualmente la paciente se encuentra en tratamiento odontolégico en la
Clinica Periférica de Vallejo, y bajo un tratamiento integral en el Hospital
Manuel Gea Gonzalez. Al cual yo la referi (porque como parte de la
investigacion de mi tesina localicé y acudi) teniendo una acogida favorable
para ir a sus sesiones, y contando con el apoyo para obtener una cita para
esta paciente. Revisaron su caso y le ofrecieron un tratamiento integral.
Ahora ella acude a la clinica de Moebius y proximamente le realizaran su

cirugia de sonrisa.
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16.CONCLUSIONES

Las caracteristicas clinicas del sindrome de Moebius, asi como sus
necesidades de atencion competen en gran medida al odontologo, al
ortodoncista y al cirujano maxilofacial, sin embargo, poco se ha hecho en el
desarrollo de métodos de tratamiento eficaces para las personas afectadas
con el sindrome, debido a la falta de profesionales con experiencia en el

campo.

Como facultad y comunidad odontolégica debemos saber que existen este
tipo de anomalias y estar informados acerca de los tratamientos que
requieren y no negar la atencioén por falta de conocimiento sobre el sindrome,
ya que es evidente que por las manifestaciones orales, nuestra profesion

ejerce un papel fundamental en el cuidado de estos individuos.

Como un campo de la medicina debemos mantenernos al margen en cuanto
a reacciones negativas al tener un primer contacto con estos pacientes, y no
subestimar sus habilidades y sentimientos; debemos escucharlos vy

respetarlos, para poder brindarles la mejor de las atenciones.
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