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SINDROME DE MOEBIUS
INTHODUCCION.

121 sindrome de Moehius em una parhAlisis faciol
bilateral! ohservandn al noacimicento, combinada con una
par&lisis de los miscules oculares y otras anomalias
congénitas ‘10).

Los sinénimos conocidos con este sindrome son:
diplejia foacial congfnita, agenesia nuclear, aplnsia
conglnitn nuelear 41,2,3).

La primera referencin histérica sobre pardlisis
facizl congfnita se atribuye s Albrecht Yon Graefe
en 1BA0.Vosteriormente se publicaron reportes tempra
nes de ensos con Lo misma signologin por Harlaon en
1881, Chisolom e¢n 1882, Schapringen en 1890 (1,2,6,
9,l0).

I'aul Julius Mouhius en 1880 déscribidé un caso -
con cstn sipgnologia y on 1892 recolectd 43 cnses con
paralisis conginita y adquiridn de nervios crnnenles
¥ los clusificé en seis grupos, uno do estos grupos
tenfia pnrhlisis facial y abduccidn hilaternl, desde
entonces el nombire de Moebius ha sido asecindo & ¢B=
ta condicién (1,2,3,4,7,9,11). Mochius publicd 2 ar-
ticilos los cuanles Lan side centribucioncs que han
porpetundo su nembre concuerndente a pardlisis facial
I'rimero publicd todo lo relative a parfillisis congéni
ta biluteral facial y abduccibn, asf como ¢l reporte
de un caso. Su segunda contribucidén es donde moncio-
na la probuble etiologin debida a aplasia/atrofia
de los nuclees de estos nervios crancales (10).
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Posteriormente Hendersin on 1939 poenlizé una de
1as revisiones mds completas que ekisten sobre esta
rara enfermedad y reporté que la diplejin facial -
ustalmente sc acompaiia de pardlisis de otros ner—--
vies crancnles, principalmente (el nervio ocular ¥y
cg camin encontrar malformaciones de extremidades on
forma frocuente (1,2,7).

Iln 19571 Richards describid 3 manifestonciones e-—
senciales del sindrome de Mochins las cunles son nhe
duceifn dr los ojos, debilitnd facinl completa uni o
bilateral y anornalidades de las extremidades (7).

Van Allen y Bloid on 1960 toman unicamcentoe los
dos primeros criterios de Richards como escncinles -
parn o] diagndstico y las malformaciones de extremi-
dades se consideran poco comunes (7).

Hanisgian en 1970 demiestra Nipeplasin o orene-
sia sovera de nervios cranenles en estadios post-mor
tem en nifos con este sfndrome (7).

En cuanto a 1n otiolopfn de este sindrome se -
moeneiona un foetor causal primario desconocidolz,d).
Se¢ ha psgtulado ngue existe un defecto en ¢l desarro-
1lo intrauterino. En qu® ctapa del desarreollo ¥ las
eausas que producen esta alteracidn se desconocen,
dc ahfi que oxistan varins tcorias al respectoll).

£} sfindrome de Mochius es una entidad rara y es
porddica, Ue los casos reportados en la literatura
hasta 1971 eran 160 (2,5,9). Sin referirse a predomi
nancin en sexo(l0).

La clfisica presentncién del sindrome de Mochius
ineluyen los sipguientes pardmetros: (1,10)



-1 -

l.- ParAlisis facial hilateral
2.~ Ausencin de ln abduceién de sambos ojos
3.- Leformidades de extremidades
4.~ Pogihles anormalidades en la musculaturn hragquial
5.- ParAlisis de otros nerviaos

No existe unanimidad econcerniente a la hercencia
en ¢ste sindrome, pero existen reportes (Yan Der Wi-
ol, Fortanier, Shuyn Masuaki) que sugieren factor he-
raditarfo (1,2). ilay cnans reportades que muestran
tendenein faniliar, pero nn tendoneln heroditoria.
\6) Otros mas que reportan alternciones mendticas, [

nernalidades cromosémicns y teratémgenos (1,4,6),
Es por cse 1o importancia de conocer la evelucidn -
del embarazo, la cual puede arrojor luz sohre lua e——
tinlogin de cstn enferaedad C1,2).

En ln actualidad oxisten 2 teorias que tratan

de explicar la noturalezo de eate sindrome:

En una se presume que los nuclens croncales g--—
fectados en ¢l sindrone de Mochius tienen su desarrp
11¢ alrradedor de la 4n o S50 semann de gestacibn (
cunndo la madre muchas veces ignora su embarnzn) ¥y po
rece ser que ln aceidn de apentes noecivos ¢n estn O-
poca mRon cousantes de las alteraciones (1).

Para poder entender estns alteraciones es nece-
saric conocer un poco te la embriolopfa del siatema
nervioso central, el cuanl aparece al principio de la
An semana de pestacién con el desarrollo de 1a placa
neural por invaginacién del tubo neural. Lsta se des
prende del ectodermo y df orieen a dos cstructuras,
la médula caspinnl y el eneéfalo. liste posteriormente
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SINDROME: DI2 MOLDIUS:

Larencin e expresién facial, ptosis palpe-—
hral, estrahismo, orejas en abunico, anoma-=
ling de los miembros, dedos hipoplésicos.



so diforencia en 3 vesfculas primurins: procencéfalo
o cerelbro anterier, mescncéfalo o cercbro medio y -
rombencéfale o cerchro posterior que a su vez esta
dividido en 2 purtes: el metencéfalo (que darh ori--
gen al puente ¥y al cerecbelo) y ¢l miclencéfale (que
darf origen al hulbo). L1 metencéfalo darhi oripgen

al corehrlo ¥ al pucnte. liste poscd tres pruapos de —
neuronns las ciales van n originar ol nucleo del ber
vio motor ocular oxterne, trigéminoe y fnecinl 112,13)

Moehius supone que la ctiolopfa e este sindro-
me es una decencracidn de Jos nucleos del VI ¥ VIl
par crancal (%), Otras autercs han demostrmdo por cf,
tudios post-mortem que nifies con este sindrome pre--
sentan agenesin o atresin de estos mnucleos que apo--—
yan esta teoria (1,7).

En la 2n teoria lenon (14910),Jtichards (1935),
Dallos y Nocton (1904) mencionon gue la probable e—-—
tiologin es un defocte en ¢l mesodermo con apencsia
o aplasin primaria de los mOsculos facinles y ocula-
res, secundarinsmente degencracidn de les nervios qua
inervan ecstos misculos y por (ltimo degcneracibn de
sus nuclens cn el sistemna nervioso central (1,9).

La controversin que existe cntre hipoplasia o n
tresia de los nucleos en SNC,versus defectos prima--—
rios ecn miscnlos periféricos con degencracidén nervio
sa secundarin adn persiste (9).

También sc ha mencionado que este sindrome pue-
de sor eansado por alelos mutantes en une o mhs loe-
cug del gene (1), La asccincién dec este sindrome con
otras monifestaciones neuromusculares pueden sor ex-—



plicadns por pleiotropismo y algunas de estas muta--
ciones afectan el desarrollo de ostructuras del meso
derqno (3). Tambidn se¢ han reportado cosos con anorma
lidades cromosdimicar con transelacidnes reciprocas
entre cromosomas 1 y 13 (4) .

Manifestnciones clinicns.- in nifios estn condi-
cibn es usualmente dinpnosticada durante los primoe-—
ros dins de lpn vida porque el hebd presentn cora en
"mAscnarn” que pe hince mng evidente cumndo ¢l nifio -
1lora, comhinadn con unn incompleta oclusibdn de los
pirpados darante el sucho y dificultad para 1a auce-
cién por defectos en In incevacidn motora (e los ln-
hios. Ln frente csta libre de orrupas y existe cobe—
siderable dificultad a la demlucidn asociada a defec
tos de los nervios craneales VIIJIX v X, de nhii que
tonpon escurrimicnto de 8aliva constante (5,6,%,10).

En nifips mas prrandes es mos evidonto 1o ¢naran en
"mAscnra”, inoxpresiva, la apertura de lan hoen ¢s pe
quena, su leapuage es imperfecto. La fisura palpebral
nunca clierra completamante y por defectos en la ocln
gibén desarroellan conjuntivitis ¥y queratoconjuntivie-
tis por exposicibn. Las pupilns resccionan bidn & 1o
luz ¥ n la aconcdacibn, Yebido a lu lesibn el VI
par tienen que girar 1o cnbeza hacia los laodos para
poiler sepuir los ohijjetos. bin algunos pacicntesn se
ohserva etrablsno converpente. Cunndo el nifio se
rie¢ o llora no hay ningin movimiento en sus miisculos
de la cara y en alfjunos casos presentan ¢l BUrco ¢--
picanto prominente dando la apariencin de mongolis--
mo.



Otras anomalias asociadas incluyen hipoplaslia o
aplasin unilateral jhilatern) o asimetria del miscula
peetoral mayor. Defectos en las extremidades ocurren
en un 50% de los pacicntes ¥ ostas alteraciones -
pueden ser 0% pie equino varo, el 20 restante ine
cluye hipeplasin de dedos, sindactilin o deformida-—-
dees severar de las extremidmdes. Otras mopifestocio-
nes mas raras incluyen defectos cardiacos, anormali-
dades del tracto nrinario, hipogonodisme. Un 15 % de
los pacientes pueiden presentar retardo mental (9,10)

Tratamiento.— Ln gran moyorfian de esxtos nifios
san mentnlmente normoles, un tratamiente temprone on
cllas es imposible por lo que cuasi sicmpre curasn -
con problemas psicoldgicos sccundarios o sus proble-—
mas on el lenpunje y nosu jnexpresividoad facial,. En
moneral estos ninos no son intcervenidos, son hocos
los reportados a los que ge les ha hecho eirugfin,
Log primeres reportes fueron por ierre y coluashora—-—
dores en 1960 ¢n domle se corregio la ptosis del
labio superior realizandose una plastin de fascia lan
ta pasandosc esta de un milsculo terporal o otro lo--
rrandoso la correcidn de la ptosis del labio. Poste—
riormente la mioplastfa fué nodificada usando una —
handa que pasa dol masotero al labie, lograndose una
reducelén de la ptesis y una segunda banda de fascia
lata gque pasa del misculo digfistrico y en accién con
otros misculos nque hace que la comisura sca elevala.
Los resultades con cstn mioplastin son satisfancterios
los nifins lucen mas normnles ¥ hay funcidén dinfimicn
de 1n comisura lahionl. La cirugia de la comisura,
mis la cirugfa en donde se corrije la hendidura pal-
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pebral con correccidén del epicanto logra bucnos
resultados (7).

Recientemente Muhin en 1967 reportdé un cnso de
una muchacha de 21 aiios de edad, con inteligencia nor
mal y sindrome de Mochius a 1a que le realizd unn nio
rlastia dividiendo el miscule temporal en tres partes:
una parte a los misculos de los ojos, otra a los mis-
culos nasolabinles gque permitlé que loa pncicnte son--
riera y cerrarn los ojos, dondole una animncidn y ox-
presion facinl semejonte a la normal (0).

Esta es la forma en que una nina con sindrome de
Mochius explica sus problemas secundarios al sindrome

" Dosde pequeiia aprendi a compartir -
rnie problenmas fisicos con los dembhs, asi -
como apreonder o trohajar con elles. le be-
hé tube dificultades para succlonpr ¥y tomar
mi diotn, tenfan qgue detener mis labios
alrpededor de la mamila parn poder alimen-
tarme. Aprendi a comer con la binea nhierta
y los lahios apartados.

Para hablar sustitui los sonidoes de -
las consonantes que no podin pronunciar -
snstituyendo la "N" por 1la "M", 1a "D"
por la "IN ¥y la “T" por 1a "P", Ls dificil
darme o entender, aparte de wi manera de
hablar, por ln inexpresividad de mi eara, -
pues la persona que me escucha ve mi cara
inmovil e inexpresiva.
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Cunnde no pucde dnarmo o entender tengo guo
deletroar palabras. EL hablor por teléfoeno
me es mds fiicil yu que 1n persona que me
escuchna no puede ver mi falta de movimien--
tos on la chAra, nis ojos ne las puedo ce——
rror por completo por lo que frecucntemente
#e scean Yy se infectan.

Aprendf a leer moviendo mi caheza ha--
cin los lados, lo cual puedo hacer con la
migma rapidez de los demfs. Pucdo practicor
cualguier deporte n oxcepeibn de anuellos
rue impligquen movimicntos rapides de los -
ojos sipuienda 1a pelota (come tennisl.

Lo mns importante para mi es la imposibili-
dnd de cominicarme por metlio de ln expre—-—-—
s8idén facinl, ol no poder denostrar mis sen=-
timientos peor medio de mi cara y no poder
sonreir,” (11)



MATERIAL Y MLTODOS.

Se revizéd un total de 74 expodientes del deopar-
tamento de arciivo clinico y Viocstadisticn del los-
pital Infantil de México " Federieco tiémez" asi como
del archivo del departumente de ticnética en un perip
do de 1% abos de 1070 a 1985 ron dingnéstico de 5{n-
drome de Moebius. Se analizaron y recolectaron los
dntos cncontrados al momento de su inpFreso ¥ tinica--
mente se tomaron aquellos expedientes a los nque se
les realizd ¢l diagnéstico por ¢l departamento de -
Genética siendo un total de 38 nifios.

RESULTADOS .

Ln el perfiodo de 1970 a 1985 se cncontraron 38
nifies con dingndstico de sindrome de Moebius.

Un cunnto a sexo, 23 fueron del sexo mascuylino -
(61%) ¥y 15 del mexo femonino (3905,

La odad de los padres al momento de la gestacién
ne fué significativa yd quoe ln mayorf{n cstubo entre
los 20 ¥ 39 aifies de odnd. Sédlamente en 4 casos (10%)
1la cdad de los padres fué entre 40 y 50 ahos de edad
¥ en 2 mndres (7%) su cdad fud entre los 15 y 20 a~—
fiosg de edad.

flasta en un 28% se encontraron anteccdentes de
prohlomns durante el primer trinestre de la pesta—-
cién (amennzas de oborto, sangrades, traumatismes,
ingestas de medicamentos, exposicidn a rnﬂinCIunch;
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en 6 casos (16%) alteraciopes en el 2p trimestre y
en 15 cosos (40%) se ignora ln evolucidn del emhara-
7o,

Ikn 16 cnsos (42%) existid el antecedente de hi-
poxia nl nacimionto, en 14 (36%) fud negativa y en B
(21} so ignora. )

Las mlaformaciones congénitas nsocindas al sin-
trome cn estos nifios fucroni
1.- Pie equino varo en 23 casos (61%) bilateral, en
4 ensos (10%) izquierdo ¥ on 3 casns { 7%) derecho.
Total de 78%,
2.~ Malformaclonos de extremidades superiores o infe
riore¢s en un total de 10 casos { 26% ) entre las que
destacnn hraguisindactiliag, hipogenesin de dedos, hi
potrofia de micmbros inferiores, acortamiento de -
mlembros pllvicos.
3.~ Ausoncin o alteraciones de pabellones surienla-
rus (im:luutdciﬁn “nja, upéndices preauriculares, mi
crotin atresina o alteraciones en ln morfologin del -
pabellén) en un total de 8 casos ( 2173).
4.= Migencia o hipoplnsia de misculo pecteoral en 7 -
cnsos (19%), calificado como sindrome de Polande———-
Mochius.
fie= Alteracionces de paladar (paladar ojivol o fisu--
ro palatina)en 6 casos (16%).

G.-~ Alternciones curdiacns on 3 cnsos (7)) (CIV,hinpo
plnsin de a.pulmonares).

7= Criptorquidea en 2 casos (5%).

A.~ llemivertebras en 2 casos (5%).

8.~ Alteraciones del III par en 3 casos (796).
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10.~ Alteraciones del IV y XI1 epn 2 cosos coada uno
(5t6).

11,.~ Utrns malformacioncs: alternciones del IX par,
ectopin renal cruzada, hernia umbilienl, tupor de -
Wilms, Wemngiomas miltiples, hidrocele, retronso en el
erecimiento intrauterine, pidvis cumdratum, transloca
cién 1t15, Todas estas malformaciones en solo un ca-
so (W),

De los expediente revisados sole o 20 (577%) se
les réalizé clectroencefraloprama (1143) de los cuanles
on 30% (15 cnasos) fué anormal.

Solamente o 13 s¢ les realizd cloctromiografin
reportnndose en 9 casos agenesin ¥ en 4 hipoplasia
de los miscules de la carn.

A 5 pacientes se les realind uropgrafin extreto-
ra encontrandose en una cetepla rennl eruzada, n o=-—
tro megaurnter y 3 reportadas normnles.

En 10 nifios se encontrd retrase psicomotor (269)
¥ on ruchos de eflos el retrnse ern sccundwrio fnien
mente a faltn de estimulacibn.

Solamente a 2 nifios se les ha reatizado cirucgin
plistica (colganjo fascio-temporal) cen huenos resul-—
tndes yo que 1a mayorfia he han continnndo su control
en esta institucidn.

De loa expedientes rovizandos 4 niiios murieron —
durante el primer afie de vida sccundario o prohlemas
respiratorios (3) o hipoxin severa al nacimiento.

llasta el momento finicamenie en un caso B¢ cncon
tré tronslocacibn 1:15.
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10,- Alteracionen del IV y X1l en 2 cages cmdn uno
(59) .

11.- Otras mulformaciones: alteraciones ¢el IX par,
ccetopin renal cruzada, hernia umbilical, tumor de -~
Wilms, hemngiomas miltiples, hidrocele, retrasoc on el
erecimiento intrauterine, pdvis cuadratum, transloca
cién 1:15. Todas estns malformaciones en solo un ca-
so (0¥).

Do los expediente rovigadoes soelo o 27 (573) se
los réalizé clectroencefaloprama (KLG) de los cuales
en 39% (15 cosos) fué anormnl.

Solamente a 11 s¢ les realizd clectromiografin
reportandose en 9 casos amencsin y en 4 hipoplnsin
de los miisculos Jde ln cara.

A 5 pacientes se les realizdé wrograffa extreto-—
ra encontroantdose en une ectopia renal cruzada, o o-—
tro megaurater y 3 reportadas normnles.

En 10 nifios s¢ cncontrd retrase psicomotor {(26Y3)
¥ en machos de eTles el retrnse ern sccundnriec iinieca
mente a falta de estimmlacidon.

Selamente a 2 nifios se les ha realizade cirugia
plhstica (colgnje rfascio-temporal) con buenos resul-
tntos ya que la mayorfa he han continumde Bu control
en esta institucién.

De los cxpedientes revizados 4 nifios murieron -
durante el primer atio de vida sccundarie a problemas
respiratorios (3) o hipoxin severa al nacimicnto.

Itnsta ¢l momento finicamenie en un ecaso s¢ cncon
trd tronstocacidn 1:15.



CONCLUSTONLES,

1.~ 1 sindrome de Moehius es8 mids frecuente de los €8
perado. En ol llogpital Infantil de México se encontra
ron 38 caosos en un perfodo de 1970 o 1985,

2.~ Existe cierta predominancin en sexo masculine cen
und rolacién 1.5 / ). Unecontronlese en 1a litoratura
relacidén 1:1,

3.- Ue los casos reportudes, insta on un 28% s¢ encon—
traron anteccdentes de problemnas cn el primer trimes
tre de la pestacién.

4.~ De Ins malformnciones asociudas al sindrome de
Mochius encontradns en estn institucién predominé el
pic equino varo hasta cn un 784, malformacioncs de
extromnidades en un 26% y malformaciones del milsculo
pectoral en un 19%, acordes cstns cifras con lo repor
tudo por la literaturn,

5.- e los casos reportados selnmente en uno se encon
trd tronslocacidn 1:15, encontrandose en la literatu-
ra trans)ocnciones 1413 Yo yue nos hahla preohablomen
te que ¢l defecte lo encontremos & nivel de cromosoma
1.

6.~ En un 19% de los casos sc encontrd alteracioncs
del misculo pectoral mayor colificados come sindronme
de Folpnd-Moehius, 1o gque habln que esta ssocincibn no
eg tan rars y proboblemente la auscneln del miisculo
pectoral ¥ las malformacioncs on manos scan una vae--—
rinnte del sindreme de Mochius.

7.~ Son pocos los casos que una vez que se les ha
hecho ¢l tddagnéstico han continundo su contrel y ma-
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manejo on estn institucidn. Unicamente a 2 nifios se
les ha realizado colgnjo fascio-temporal con buenos
resultados.

8.- Unicamente en un 26% s¢ encontraron nlteraclones
en su dosarrollo psicomotor y en muchos de estos era
sccundario a falta de estimulacibn.

S.= LEn la actualidad hay mucho que se les pucda ofre
cer a estos nifios para darles una aparicncia ffsica
cnsi normal, su capacidad intelectunl en la mayorin
e8 normal por lo que lo miis importante on estos ni--—
fing a8 motivarlos constantemente y darles un trato
igual a cualquicr otro niiio.
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