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SINDROME DE MOLBIUS

INTRODUCCION.

El sindrome de Moehius es una pardlisis facial
bhilateral ohservada al nacimiento, combinada con una
parélisis de los misculos ocularcs y otras anomalias
congénitas \10).

l.os sinénimos conocides con este sfindromec son:
diplejia facial congénita, agenesia nuclear, aplasia
congénitn nuclear $1,2,3).

La primera referencia histérica sobre pardlisis
facial congénita sc atribuye a Albrecht Von Gracfe
en 1880.FPosteriormente se publicaron reportes tempra
nos de casos con la misma signologfa por Harlan en
1881, Chisolom en 1882, Schapringen en 1890 (1,2,6,
9,10).

Paul Julius Mochius en 1880 describib un caso -
con esta signologia y en 1892 recolecté 43 casos con
paralisis congénita y adquirida de nervios craneales
y los clasificé cn scis grupos, uno de e¢stos grupos
tenfa parflisis facial y abduccibn bilateral, desde
entonces cl nombre de Moehius ha side asociado a es-
ta condicién (1,2,3,4,7,9,11). Mocbius publicé 2 ar-
ticulos los cuales han sido contribuciones que han
perpetuado su nombre concerniente a paralisis facial
Primero publicé todo lo relativo a parllisis congéni

ta hilateral facial y abduccién, asi como ¢l reporte
de

na
de

un case. Su segunda contribucidén es donde mencio-
la probable etiologfia debida a aplasia/atrofia
los nucleos de estos nervios craneales (10).
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Posteriormente Hendersin on 1939 recalizé una de
las revisiones mas completas que exXisten sgohre esta
rara enfermedad Yy reportd que la diplejia facial -
usualmente se aconpaiia de paralisis de otros ner—--
viaos craneales, principalmente del nervio ocular y
¢s comin encontrar malformaciones de extremidades en
forma frecuente (1,2,7).

In 1953 Richaras descrihié g3 manifestaciones e
senciales del sindrome de Mochius 1ag cuales son ab-
duccién de 1log o0jos, debilidad facial completa uni o
bilateral Y anormalidades de las extremidades ).

Van A)len Y Bloid en 1960 toman unicamente los
dos primeros criterios de Richaras como esenciales -
para e} diagnéstico Yy las malformaciones de extremi-
dades se consideran pPoco comunes (7).

llanissinn ¢n 1970 demuestra hipoplasia o agene-
sia severa de hervios craneales en estudios post-mor
tem en nifios con oste sindrome (7).

En cuanto a la etiologfa de este sindrome ge -
menciona un factor causal primario dcsconocido\2.3).
Se ha pogtulado que existe un defecto en o) desarro-
1lo intrauterine, Eh qué ctapa del desarrollo y las
causas que producen esta alteracién se dcsconoccn,
de anhi que existan varjag teorias al respectoll),

El sfndrome de Mochius es una entidad rara y es
porfdica. De log €asas reportados cn 1g literatura
hasta 1971 oran 160 (2,5,0). sin referirse a predomi,
nancia en sexo(10).

La clésica presentacién dej sindrome (e Moehius
incluyen los siguientes pardmetros: (1,10)
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1.~ Paralisis facial hilateral
2.~ Ausencia de la abduccién de ambos ojos
3.~ bDeformidades de extremidades
4.~ Posibles anormalidades en la musculatura braquial
5.~ Parflisis de otros nervioes

No existe unanimicad concernicente a la herencia
en este sindrome, pero existen reportes (Van Der Wi-
el, Fortanier, Shuya Masnki) que sugicren factor he-—
reditario (1,2). lUay casos reportades que muestran
tendencia familiar, pero no tendencia hereditaria.
L6) Otres mas que reportan alteraciones gendéticas,

]

normalidades cromosémicas y teratégenos (1,4,6). -
Es por eso la importancia de conocer la evolucidn -
del embarazo, la cual puede arrojar luz sobre la e-—
tinlogia de csta enferaedad (1,2).

En 1a actualidad cxisten 2 teorias que tratan -
de explicar la naturaleza de este s{ndrome:

En una se presume que los nuclcos crancales a-—
fectados en el sindrome de Mochius tienen su desarro
l1lo alrredcdor de la 4a a Sa semana dec gestacién (
cuando la madre muchas veces ignora su embarazo) Yy pa
rece ser que la accién de agentes nocivos en estn &—
poca son causantes de las nlteraciones ().

Para poder entender estas alteraciones es nece-—
sario conocer un poco de la cembriologia del sistema
nervioso central, el cual aparece al principio de la
3a semana de gestacibn con el desarrollo de la placa
neural por invaginacién del tubo neural. Lsta se des
prende del ectodermo y d& origen a dos estructuras,
la médula espinal y el encéfalo. Lste posteriormente
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SINLUROME DI MOEBIUS:

Carencia de expresién facial, ptosis palpe-
bral, estrabismo, orejas en abanico, anoma-
lias de los miembros, dedos hipaplésicos.
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ée diferencia en 3 vesfculas ;irimarius: procencéfalo
o cerebro anterior, mesencéfalo o cerebro medio y -
romhencéfalo o cerehro posterior que a su vez esta
dividido en 2 partes: cl metencéfalo (que darh ori--
gen al puente y al cerebelo) y ¢l miclencéfalo (que
dar& origen al bulho). El metencéfalo darh origen

al cerchelo y al puente. liste posed tres grupos de -
neuronsts las cnales van a originar cl nucleo del ner,
vio motor ocular externo, trigémino y facial (12,13).

Moebius supone que la etiologfia de este sindro-
me cs una degeneracién de los nucleos del VI y VII
par crancal (9). Otros autores han demostrade por es
tudios post-mortem que nifios con este sindrome pre--
sentan agenesia o atresia de estos nucleos que apo--—
van esta tcorfa (1,7).

En 1a 2a teoria lLenon (1910),Richards (1935),
Dallos y Nocton (1904) mencionan que la probable c—-
tiologia cs un defecto en el mesodermo con agencsia
o aplasia primaria de los misculos faciales y ocula-
res, sccundariamente degeneracién de les nervios que
inervan estos miisculos y por (iltimo degenceracién de
sus nucleos en el sistema nerviose central (1,9).

La controversia que existe entre hipoplasia o a
tresia de los nucleos en SNC,versus defectos primo--
rios en miscnlos periféricos con degencracién nervio
sa secundaria aGn persiste (9).

Tambidén se ha mencionade que este s{ndrome pue-
de sor causado por alelos mutantes en uno o m&s loe-
cus del gene (3). La asociacién de este sindrome con
otras manifestaciones neuromusculares pueden ser ex-—
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plicadas por plciotropismo ¥ algunas de estas muta--—
ciones afectan el desarrollo de ostructuras del meso
derrno (3). También se han reportado casos con anorma
lidades cromosbmicas caon transolacidnes reciprocas
entre cromosomas 1y 13 (4) .

Manifestaciones clinicas.~ in nifios esta condi-
cibn cs usualmente diagnosticada durante los prime--
ros dias de la vida poraque ¢l bebé presenta card en
'mhscara” que sc hace mas covidente cuando ¢l nifio -
1lora, comhinada con una incompleta oclusién dc los
pirpados durante ¢l sucihio ¥ dificultad para la suce-
cién por defectos en La inervacién motora de los la-
hios. La frente esta libre de arrupgas y existe cone—
siderable dificultad a la deglucién asociada a defeg
tos de los nervios crancales VII,IX ¥ X, de ahi que
tongan escurrimiento de saliva constante (5,6,9,10).

lin nifios mas randes es mus evidente la cara en
"mAscara", inexpresiva, la apertura dc¢ la hoca es pe
quefia, su lenguaie es imperfecto. La fisura palpebral
nunca cierra completamente ¥ por defectos on la oclu
sién desarrollan conjuntivitis ¥ qucrutoconjuntivi--
tis por exposicién. Las pupilas reaccionan bhién a la
juz y a la aconodacibén. Debido a 1a lesién del VI
par tienen que girar la caheza hacia los lados para
poder seruir los obhjetos. Ln algunos pacientes se
ohserva estrabismo convergente. Cuando el nifio se
rie o llora no hay ningin movimiento en sus masculos
de la cara y en algunos cases presentan el surco c¢--

picanto prominente dando la apariencin de mongolis--
mo.

R g
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Otras anomalias asociadas incluyen hipoplasia o
aplasin unilntnrnl,hiluturnl 0 asimetria del misculo
pectoral mayor, Defectos en las extremidades ocurren :
en un 50% de los Pacientes y estas alteraciones -
pueden ser 30% pie equino varo, el 20% restante in-
cluye hipoplasia de dedos, sindactilia o deformida--
des severas de las extremidades. Otras manifestacio-
nes mds raras incluyen defectos cardiacos, anormali-
dades del tracto urinario, hipogonodismo. Un 15 % de
los pacientes pueden presentar retardo mental (9,10),

Tratamiento. - La gran mayorfa de estos nifios
8on mentalmente normales, un tratomicnto temprano en
cllos es imposible ror lo que casi siempre cursan -
con problemas psicolégicos sccundarios a sus proble~ '
mas en el lenguaje Y a su inexpresividad facial, En
feneral estos nifos no son intcrvcnidos, son nocos
los reportados & los que se les ha hecho cirugfa,
Los primeros reportes fucron por Pierre Y colubora—-
dores en 1960 en donde se corregfa 1a ptosis del
labio superior realizandose una plastia de fascia 1a
ta pasandosc esta de un miisculo temporal a otro lo—-—
erandose la correcidn de la ptosis del labio. Poste~
riormente la mioplastia fué modificada usando una -~
handa que pasa del masotero al labio, lograndose una
reduceién de 1a ptosis y una segunda banda de fascia
lata que pasa del misculo dighstrico y en accién con
otros misculos e hace que la comisura sea elevada,
Los resultados con esta mioplastia son satisfactorios
los nifins lucen mas normales y hay funcién dinfimica
de la comisura lahial. La cirugfa de 1la comisura, :
mas la cirugfa en donde se corrije la hendidura pal- ;
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pehral con correccién del epicanto logra hucnos
resnltados (7).

Recientemente Rubin en 1967 reporté un caso de
una muchacha de 21 ailos de edad, con inteligencia nor
mal y sindrome de Mochius a la que le realizé una mio
plastia dividiendo el mifisculo temporal cn tres partes:
una parte a los misculos de los ojos, otra a los miis-
culos nasolabiales que permitié que la paciente son~-
riera y cerrara los ojos, dandole una animacién y ex-~
presién facial semejonte a la normal (9).

ista es la forma en que una nifia con sindrome de

Moechius explica sus problemas secundarios al sindrome

" Desde pequefia aprendi a compartir -
mie problemas fisicos con los dembs, asf -
como aprender a trahajar con ellos. lle he-
bhé tube dificultades para succionar y tomar
mi dieta, tenfan que detener mis lahios
alrrededor de la mamila para poder alimen—
tarme. Aprendi a comer con la boca abierta
Y los labios apartados.

Para hablar sustitui los sonidoes de -
las consonantes que no podia pronunciar -
sustituyendo 1la "N" por la "M", 1a "D"
por la "B" y la "T" por la "P". Ls dificil
darme a entender, aparte de mi manera de
hablar, por la inexpresividad de mi cara, -
pues la persona que me escucha ve mi cara
inmovil e inexpresiva.

ot ey
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Cuando no puedo darme a entender tengo que
deletrear palahras. Bl hablar por teléfono
me es mds fdcil ya que la persona que me
escucha no puede ver mi falta de movimien--
tos en la cara, mis ojos no los pucdo ce--
rrar por completo por lo que frecuentemente
se sccan y se infectan.

Aprendf a leer moviendo mi caheza ha--
cia los lados, lo cual puedo hacer con la
misma rapidez de los demfs. Puedo practicar
cualquier deporte a cxcepeibn de agquellos
que impliquen movimicntos rapidos de los -
ojos siguiendo la pelota (como tennis) .

Lo mas importaunte para mi es la imposibili-
dad de comunicarme por medio de la expre—--
sién facinl, cl no poder demostrar mis sen-
timientos por medio de mi cara y no poder
sonrcir."” (11)
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MATERIAL Y MLTODOS, o

’

Se revizé un total de 74 expedientes del depar—
tamento de archive clinico y Bioestadistica del Hos-~
pital Infantil de México " Federico Gomez" asf como
del archivo del departamento de lenética en un perio
do de 15 afos de 1970 a 1985 con dingnéstico de Sfn—
drome de Moebius. Se analizaron y recolectaron log
datos encontrados al momento de sy ingreseo Y tUnica--—
mente se tomaron aquellos expedientos a los que se
les realizé e} diagnéstico por el departamento de —
Genética siendo un total de 38 nijios,

RESULTADOS .,

En el periodo e 1970 a 1985 ge c¢ncontraron 38
niﬁos‘con diagnéstico (e sindrome de Moebius.

Ln cuanto a sexo, 23 fucron del sexo oasculing -
(61%5) y 15 del sexo femenino (305),

La edad de los padres a1 momento de la gestacidn
no fué significativg yd que 1a mnyorfia estuho entre
los 20 y 35 ajios de edad. Sélamente en 4 casos (10%)
la cdad de los padres fué entre 40 y 50 ajios de edad
Y en 3 madres (7%) sy edad fub entre los 15 Y 20 aee
fios de edad.

problemas durante el primer trimestre de la gesta~—
cién (amenazas de aborte, sangrados, trnumatismos,
ingestas de medicnmcntos, exposicién a rudinciones);
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en 6 casos (1G%) alteraciones en el 20 trimestre y

" en 15 casos (40%) se ignora la evolucién del embara-
zo.

{ In 16 casos (42%) existié el antecedente de hi-
i poxia al nacimiento, en 14 (36%) fud negativa y en 8
i (21%) se ignora. . :
i Lug mlaformaciones congénitas asociadas al sin- ;
! drome en estos niiios fueron:

! 1.~ Pie equine varo en 23 casos (61%) bilateral, en
i 4 casos (10%) izquierdo y en 3 casos ( 745) derecho.

E Total de 78%.

% 2.~ Malformaciones de extremidades superiores e infe
; riores en un total de 10 casos ( 26% ) entre las que
i destacan hraquisindactilia, hipogenesia de dedos, hi
1

i

potrofia de miembros inferiores, acortamiento de -

miembros pélvicos.
4.~ Ausencia o alteraciones de pabellones auricula-
res (implantacisn Bnja, apéndices preauriculares, mi
crotin atresia o alteraciones en la morfologia del -
pabellén) en un total de 8 casos ( 2173).
4.- Ausencia o hipoplasia de misculeo pectoral en 7 -
cnsos (19%), calificado como sindrome de Polandem———
Moebius.
5.~ Alteraciones de paladar (paladar ojival o fisu-—- ;

- ra palatina)en 6 casos (165) . i

6.~ Alteraciones cardiacas en 3 cosos (7%) (CIV,hipo i

plasia de a.pulmonares).

7 .- Criptorquideca en 2 casos (5%) .

8.- lemivertebras en 2 casos (5%).

- : ! 9.~ Alteraciones del III par en 3 casos (7% .

"t
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10.~ Alteraciones del 1V y XII en 2 casos cada uno
(550) .

11.- Otras malformaciones: alteraciones del IX par,
ectopia renal cruzada, hernia umbilical, tumor de -
Wilms, hemngiomas miltiples, hidrocele, retraso en el
crecimiento intrauterino, pdvis cundratum, transloca
cién 1:15. Todas estas malformaciones en solo un ca-
so (2%). .

De los expedicnte revizados solo a 20 5770) se
ics réalizé electroencefalograma (14:6) de los cuales
en 30% (15 casos) fué anormal.

Solamente a 13 se les realizd clectromiografia
reportandose en o casos agcnesia y en 4 hipoplasia
de los misculos de la cara.

A 5 pacientes se les realiné urografia extreto-
ra encontrandose en una cctopia renal cruzada, a 0w
tro megaurcter y 3 reportadas normales.

n 10 nifios se encontré retraso psicomotor (26%)
y en muchos de eTlos el retraso cra secundario fnica
mente a falta de estimulacidn.

Solamente a 2 ninos se les ha rcalizado cirugia
plistica (colrajo fascio-temporal) con huenoes resul-
tados ya gue la mayorfa ho han continuado su control
en esta institucién.

De los expedientes revizados 4 nifios murieron -
durante el primer afio de vida sccundario a problemas
respiratorios (3) o hipoxia severa al nacimiento.

lasta ¢l momento f{inicamente en un caso se cncon
tré tronsiocacidn 1:15.
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10.- Alteraciones del IV y XI1 en 2 casos cada uno
(s5t).

1l.~ Otras malformaciones: alteracimnes del IX par,
ectopin renal cruzada, hernia umbilical, tumor de —
Wilms, hemngiomas miltiples, hidroccle, retraso en el
crecimiento intrauterino, pdvis cuadratum, transloca
cién 1:15, Todas estas malformaciones en s0lo un ca—
so (2%),

Pe los expediente revizados solo o 22 (5755) se
les réalizbé electroencefalograna (ELG) de los cuales
en 39% (15 casos) fué anormal.

Solamente a 13 se les realizé clectromiografia
reportandose en 9 casos agcnesia y en 4 hipoplasia
de los miisculos de la cara.

A 5 pacientes se les realind urografia extreto-
ra encontrandose en una ectopia renal cruzada, a o=—~
tro megaurcter y 3 reportadas normales.

En 10 nifios se encontrdé retraso psicomotor (26%5)
y en muchos de eTlos el retraso era secundario finica
mente a falta de estimulacidn.

Solamente a 2 nifios se les ha realizado cirugia
plastica (colgnjo fascio-temporal) con bucnos resul—
tades ya que 1la mayorfa ho han continnado su control
en esta instituciédn.

De los expedientes revizados 4 nifios murieron -—
durante el primer afio de vida secundario a problemas
respiratorios (3) o hipoxia severa al nacimiento.

Hasta el momento tinicamente en un caso se encon
tré transtocacién 1:15.




CONCLUSIONES.

1.- £l sindrome de Moehius ¢s mds frecuente de los e8
perndo. En el ilospital Infantil de México se encontra
ron 38 casos en un perfodo de 1970 a 1985.

2.~ kixiste cierta predominancia cn sexo masculino con
una relacién 1.5 / 1. Encontrandose en la litoratura
rclacién 1:1.

3.~ De los casos reportados,hasta en un 28% se encon-
traron antecedentes de problemas en el primer trimes
tre de la gestacion.

4.- De las malformaciones asociadas al sindrome de
Mochius cncontradas en esta institucién predominb el
pic equino varo hasta cn un 78%, mal formaciones de
extremidades en un 26% y malformaciones del miisculo
pectoral en un 19%, acordes estas cifras con lo repor
tado por la literatura.

5.- De los casos reportados solamente en uno se cncon
tré translocacidn 1:185, encontrandose en la literatu—
ra trans) ocaciones 1113 lo que nos habla probablemen
te que el defecto lo encontremos 2 nivel de cromosoma
1.

6.- En un 19% de¢ los casos se encontré alteraciones
del miisculo pectoral mayor calificados como sindrome
de Poland-Moebius, lo que habla que esta asociacién no
es tan raray probablemente la ausencia del mfisculo
pectoral ¥ las malformaciones en manos sean una va--
rinnte del sindrome de Moebius.

7.—- Son pocos los casos que una vez que se les ha
hecho el diagndstico han continuado su control y ma-
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mane jo en esta institucidn. Unicamente a 2 nifios se
les ha realizado colganjo fascio-temporal con huenos
resultados.

8.~ Unicamente en un 26% se encontraron alteraciones
en su desarrollo psicomotor y en muchos de estos era
secundario a falta de estimulacién.

9.~ ln 1a actualidad hay mucho que se les pucda ofre
cer a estos niiios para darles una apariencia fi{sica
casi normal, su capacidad intelectual en la mayoria
es normal por lo que lo mds importante en estos ni--
fios es8 motivarlos constantemente y darles un trato
igual a cualquicer otro nifo.
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