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SINDROlll> DE HOLmIUS 

INTHODUCCION. 

1'1 síndrome de Mochius es una parálisis facial 

hilatcrnl ohservn<ln al nacimiento, eombinacla con una 

parálisis de los músculos oculnres y otrns nnomalias 

congénitas \10). 
Los sin6nimos conocidos con este síndrome son: 

cliJllcjia facinl congénito, ar;cncsin nuclear, aplasin 

conr;6nitn nuclenr l.1,2,:i). 
La primcru rcfcrencin histórica sobre parálisis 

fncinl cong6nita 11e ntrihuye a Alhrecnt Von Graefe 

en 1880.l'osteriormentc se publicaron re-portes tempr.!!, 

nos ele cn!'os con ln misma si¡;nolor;ia por llurlnn en 

1881, Chisolom en 1882, Schapr·ingen en 1890 ll,2,6, 

9,10). 
Paul Julius Ho.,hins en 1880 doscribi6 un caso -

con esta sii~nolor;ía y en 1892 recolect6 43 casoi; con 

parálii;is conr;énitn y nd<111iricla de nervios craneales 

y los clttsificó en seis r;rupos, uno ele estos ¡;rupos 

t"nía parálisis facial y abducción bilateral, desde 

entonces el nombre ele Hoebius hn sido asociado n es

ta condición (l,2,3,4,7,9,ll). Moehius publicó 2 ar

tículos los cuales han sido contribuciones <1Ue hnn 

perpetuado su nombre concernil.cntc a parálisis facial 

Primero puhlic6 todo lo relativo a parálii;is conr;én.!. 

ta hHuternl facial y abclucci6n, así como el reporte 

de un caso. Su sc¡;unda contribución es clonde mencio

na lo probable etiología dPhicla a aplasia/atrofia 

de los nucleos de estos nervios craneales (10). 
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l'ost.,riorm.,ntn llnndcrsi11 on 1939 rcnliz6 unn de 

lns revisiones mns complctns que existen sohre estn 

rnrn <m.fermndnrl y reportó que In diple,iin .facinl 

ui;;uulm<'nte se ncoripniiu de ¡1nrlílisis rle otros ner--

vios crnnenles 1 princ.ipnlmente rf.,J. nervio oculnr y 

es común encontrar mnlfnrmnciones de extr"C•midncles en 
formo frocuent" (l,2,7), 

En 195:1 llichnrtls describió 3 mnnifl!stncion1>s e
sencial.es riel síndrome rle Mor•hi11s lns cunles son nh

dueci6n dn los ojos, rlehil i dnd .fnciul completa uni o 

hilnt<'rnl y nnormnlidnd<'S de lns extremidnd1>s (7), 

\'nn AJ len y llloid en HHJO tomnn unicnment<! los 

dos primeros criterios de Hichnrds como nsnncinles -

pnrn ••l rlinr;nóstico y lus mnl formneiones de extrcmi
clndes so considernn poco comunes (7). 

llnnissinn en lfl70 demuestra hipoplnsin o nr;cnc

sia sev1>ra dn nervios crnnenlos en estudios post-mo.i:. 
tcm en niiios con nstc síndrome (7). 

En cunnto a ln ntiolor;íu de nste síndrome so 

munciona un .fnctor cuusnl primnrio clesconocirfo{2, :i). 

Su hn postulado IJU" existr• un de.fncto en "l. desarro
llo intrauterino. Eh qui> ctnpn del desarrollo y J.us 

cnusns que prorlucen esta nl tcrnci6n se rlcsconocen, 

de ahí qun existan varins tcorins nl respecto\l). 

~:¡ síndrome de Mochius es una entidnrl rara y e!!_ 

porúdica, Ve los casos reportudoB nn lu li teruturn 

hasta 1971 ornn 160 (2,s,n). Sín rcfnrirsc n predom.!, 
nnncin en sexo(IO). 

Ln clásica prcsrntnci6n del. síndrome do i'loehius 
incluyen los sip;uicntes pnrnmctros: ( l, 10) 
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l.- l'nrnlisis facinl hilaternl 

2.- Ausencin rle ln nhdncci6n de nmhos o,;os 

3.- Ucformidndcs de cxtrcmirlndcs 

4.- l'osihles nnormnlidnrles en ln mnsculnturn hrnquinl 

5 .- ParálisiR rle otros ncrvios 

No existe unnnir1ic~nd conct~rnicntu a ln herencia 

cn ns te sirulrome, pero existen rcport<'s (Van Der Wi

el, Fortnnier, Stnryn Mnsnki) que sur;iercn factor he

re1U tnrio ( l, 2). llny cnoos reportados que muestran 

tPnrlcncin fnmilinr 1 p<•ro no tcndoncin lrnredi tnrin. 

~fi) Otros nrós que reportan al terncionc8 ¡~cn{·ticns, !!. 

nornrnlidndes cromosómicns y t"rntór;cnos lt,4,r.). 

l!:s por eso lu importnnciu el<~ conocer lu evo lución 

del embarazo, la cnnl puede nrrojnr luz sohre ln e-

tiolor~ia de estn cnfcr.,,c<lad ll,2). 

En 111 nctunli<lml cxintnn 2 teoríns r¡11c tratnn -

de explicnr la nnturnlcza de este sín1lrome: 

En una Re presnm<' r¡ue los nucll'os crnnenlcs n-

fectndos en el síndrome de MochiuR tienen su desarrQ 

llo alrrcdedor de ln 411 n 5n semana de F.estaci6n ( 

cunnrlo la madre muchns veces ip;nora su cmbnrnzo) y P!l. 

rece ser que la acción de nr;cntcs nocivos en esta fo.
poca son causantes de lra al terncioncs ( l). 

Para podcr entender estns alterncioncs es nece

sario conocer nn poco de la cmhriolor;ía riel sistema 

nervioso central, el cunl aparee<> nl principio de la 

:In semann ele r;estaci6n con el desarrollo de la placa 

neural por invnp;innción del tuho ncural.. Lsta se de.§. 

prende del ectoclermo y ctá orir;en n clos estructurns, 

ln m6duln espinal y el cnc6falo. Este posteriormente 

-.,,.,. 
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SINJJIWNE m~ MOimrus: 

¡_;arcncia de cxprr.si6n facial, ptosis palpe
hral, estrahil'mo, orejas en ahnnico, anoma
lías ele los miembros, dedos hipopllisicos. 
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se diforcmcio en 3 vesículns primarios: procencéfolo 

o cerehro anterior, mr.sencéfulo o cerebro medio y 

romhenc6falo o cerehro posterior que u su vez esto 

dividido en 2 purtes: el metcncéfn 1 o (que durll ori-

p;en nl puente y al corr.hclo) y d mielencéf'alo (que 

dnr6 orip;e>n al hulho). IH metoncéfnlo darlt orir,cn 

ni cernhr. lo y ul puente. Este poscó tres p;rupos de 

ncuronns las cnnlos vnn n orir;inrtr el nucleo del no.r. 

vio motor ocnlnr r.xterno, trigémino y fncial l12, 13). 

Moehius supone que ln etiolor;ín de este síndro

me es unn cle¡~enernción de los nucleos <lr.l VI y VII 

par craneal (!l). Otro~ nutores hon d<'mostrnclo por ".!!. 

tudios po:;;t-mortom que niiios con este sínclrome yirü-

sontnn ugencsin o atresia de estos nucleos que apo-

ynn esta teoría (1,7). 

l!!n ln 2n teoría l,cnon (1910) ,Hichnr<ls (19:15), 

Dallos y Nocton ll904) mencionan que la probahle e-

tiología es un defecto en el mesodermo con nr;enesiu 

o oplmda primnrin do los músculos fucinlcs y oculu

res, sccun<lorinmente der,eneroción de los ner\•ios que 

in«rvon estos músculos y por último der,enernci6n de 

sus nucleos en el sistema nervioso central (1,9). 

Lu controversia que existo entro llipoplnsio o .!!. 

tres in de los nucleos en SNC 1 versus def.,ctos primu-

rios en músculo,; periféricos con def!;encroci6n ncrvi.n. 
sn secundario aún persiste (9). 

Tnmhi{,n se hn mencionado quo este síndrome pue

de s<?r cnusndo por alC"los mutnntcs en uno o más loe

cus del geno ( 3). Lo nsnciuci6n de os te síndrome con 

otrns monifestncionns ncuromusculares pueden ser ex-
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plicadns por pleiotropi~mo y nli;unns ele .,stns muta-

cioncs afectan el desarrollo de ostructurus clel mes.Q. 

der:·10 (3). 'l'runbi{•n se hun report11clo casos con unorm,!!. 

liducÍes cromos6micaR con trnnsolnciónes reciprocns 

entre cromosomns 1 y l:l (•l) • 
Manifestaciones clinicns.- i.n niños estn condi-

ción es usunlmente tlin1~nosticnclu 1l11rnnte los prime-

roR dÍl\R ele la vicln por1111e el heb{· presentn cura en 

"ml\scnrn" 1111e se hnce mñs .,vidente cunmlo el niño 

llora, comhinmln con unn incompleta octui;ión de los 

p1irpaclos dnrnnte el sullño y dificultad pnrn ln suc~
ción por de factos en l.n irwrvucilm motora de los 111-

hios. Ln frente ei;tn libre do nrrur;ns y existe con .. -

sidornble 1lificul tac\ n ln der;luci6n nsoci adn n do fo.E, 

tos do los nervios craneales VII,IX y X, de nhi 11ue 
tenr;nn oscurrimiento de snlivn eonstnnte (5,G,!J,10). 

1:.:n niños mas r:rnntlcs es mus evidunte la cnrn en 

"mnscnrn", in(!):presivn, la aporturn ele ln hocn es p~ 
c¡ucñu, su l"nr;un;ie es impc•rfecto. La fisurn pnlpebrnl 

nunca cierra completnmente y por defc•ctoi; en la ocl!! 

sión desarrollan conjuntivitis y c¡ueratoconjuntivi-

tis por exposición. Las pupilns reaccionan hién a ln 

luz y n lu acomodación. llehido n la lesión del VI 
por tienen c¡ue girar la cnhezn hacia los lodos porn 

pocler ser;uir los oh,ietos. !::n nlr;unos pacientes se 

oh serva estrabismo converr;ente. Cu anclo e 1 niño se 
ríe o llorn no huy ningún movimiento en sus músculos 

de ln cara y en nl!~unos cosos presentan el surco e-

picnnto prominente damlo lo opnrirncl n de mon~olis--

mo. 
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Otrns nnomnlins nsocinrlns incluy<'n hipoplasin o 
nplnsin unil11turnl,hil11t.,rnl o asiriotrín riel músculo 

poctornl mayor. llerectos un lns cxtrcmirlndes ocurren 

en un r.0% ele los pncientP.s y est11s nlternciones 

pueden sor :10~~ pie equino vnro, el 200~ rcstnntc in

cluye hipoplnsin ele dedos, sinelnctiJin o rtcrormicln-

d"" severos ele lus cxtremidurics. Otros mnnirostncio

nes mns rnrns incluyen <!erectos cardiacos, anormali

dades del trncto urinario, hipor;onodismo. Un lfl 9~ de 

los flllcientos fHWrlen presentar retardo mental Ul, lOl 

Trotnrniento.- Lo gr11n rnayorín de estos nifios 

son mcntnlmentc norrnnles, un trutnmiunto temprnno en 
ellos es imposihlu por lo riue casi siompre cursnn 

con ¡1rohlcmns psicológicos sncmul11rios o sus proble

mas nn ol lenr,un,ie y n su in<'xprP.si vi<lO!I racial. En 

general catos nifios no son intervenidos, son pocos 

los rr.1iort11dos n los riuc se lP.s hn hecho cirugía. 

Los prim<>ros reportes rur.ron por l'icrre y coluhorn-
dorcs en 1960 en donde se corregía la ptosis del 

labio superior rcoliznndosc una plastia de rascia l.J! 

ta pnRnnrlosc esto de un rmísculo temporal a otro lo-

gran!lose ln correción de la ptosis 1lel lnhio. Poste
riormente la mioplnstín rué modificarla usando una 

hondo que posa ele! masotoro al labio, lo¡.,Tanelosc uno 

reelucción de lo ptosis y unn segunda haniln de fnscia 

lata riuc posa do! músculo diglistrico y en acci6n con 

otros m1ísc11los que hoco que la comisura sen clevmla. 

Los resultoclos con ostn mioplnstín son satisfactorios 

los niño" lucon mns normales y hay función dinltmica 
r!P. In comisura lahiol. La ciru~ín de la comisura, 

más ln ciru~ín en don<le se corri,io la hendidura pal-

1 t 
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pchrnl con correcci6n del cpicnnto logro buenos 
rcsnl todos (7). 

Hecicntcmentc Huhin en l!J67 rcport6 un cnso de 

unn rmchnchn ele 21 niios tic e<lnd, con inteligencia no.i:. 

mnl y síndrome de Morhius n ln 'ltle le rcnl iz6 unn mi.!!. 

plnstia clividien<lo el músculo tt:mpornl en tres partes: 

unn porte a los músculos de los o,ios, otra a los mús

culos nnsolnhinles 'lue permitió 'lue ln Jll1Cit•nte son-

riera y ccrrarn los o,;os, dnndolc una animnción y ex
presión facial semejante a ln normnl (D). 

Estn es ln formn en 'luc unn niñn con síndrome 11e 

Mor:hins explico sus problemas srcun1lnrios nl síndrome, 

" Desde pequeña nprencli n compnrtir -

nio problemas físicos con los dcm6s, así 

como apren<lnr n truhnjnr con e J. los. lle he

hé tuhc <lificult1Hles p11rn succionar y tomnr 

mi dicta, tenían 'lile <letener mis lahios 

alrredcclor <le la mnmiln pnrn pocler alimen

tarme. J\prcndí n comer con ln boca nhiertn 
y los lnhios npnrt1Hlos. 

Pura huhlnr snstituí los sonidos de 

lns consonantes 'lile no podía pronunciar 

snsti tuyundo la "N" por ln "M", ln ºD 11 

por la "ll" y ln "T" por ln "P". ~s dificil 

dnrme a entender, nparte ele mi mnnorn de 

hahlnr, por la inexpre1d vidnd de rd cnra
1 

-

pues la persona 'IUe me escucho ve ni carn 
inmovil e inexprrsiva. 

.1 
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Cunndo no puedo dnrmc u entender tnngo que 

doletrenr pnlnhras. El hnhlnr ¡ior tell!fono 

me es más fácil yu que ln Jlorsonn que me 
escucha no punclo ver mi falta de movimien-

tos en ln cnra, mis ojos no los puedo ce-

rrnr por oomplct.o por lo que frocuontemonto 

se socnn y se infectnn. 
Aprendí n leer moviendo mi cabeza ha--

eia los lados, lo cual puedo hacer con la 
mifw1a rapidez de los demás. Puedo practicar 

cunlquier deporto n cxc .. pci6n de nqnel los 

que impliquen movimi<mtos rápidos ele los 

ojos siguiendo ln pelota (como tonnis). 
l.o mas i11portnnte pnrn mí es la imposibili

dad de comunicarme por medio de ln expre--

sión fncinl, e 1 no poder demostrar mis sen

timientos por medio de ini cara y no poder 

sonreír." (11) 
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MATEl!IAL Y ~flo:TODOS • 

Se reviz6 un total de 74 expedientes del depar
tamento de arc'tivo clínico y Uiocstadísticn del llos-

pit.al Infantil de México " Federico Gómoz" así como 

del nrchivo del depurtnmcnto do <ienéticn on un pcrí.2 

do do lfi nños rl<• 1970 a 1985 con dinr,n6stico de Sín
drome de Moebius. Se nnaliznron y recolectaron los 

dntoa encontrados al momento de su inr:reso y Única-
mente se tomaron ac¡ucllos ex¡1cdientes n los c¡ue se 

les realizó el rlinr;nóstico por el departamento de -
Genética siendo un totnl rle 3R niiios. 

m·:SULTADUS. 

J::n el J>críodo rlc 1970 n l!JR5 se cncontrnron 38 
niños _con diar;nóstico de síndrome de Moehius. 

Lll cunnto n sexo, 23 rueron del sexo mnsculino 
(GUó) y 15 del sexo femenino ( 39~~). 

La edncl de los pudres al Momonto de la gcstnci6n 
no f'11é sir;niricativn yó qua ln mnyorín estuho entro 

los 20 y :m nfios de ednrl. Sólnmonte en 4 cnsos ( 109>) 

ln ednrl de los pndres fué entre 40 y 50 afias de celad 

y en 3 madres (?jú) su edad ru6 entre los 15 y 20 n-
ños do cdnd. 

llastn en un 28jó so encontraron nntccedentes do 
problomns flurnntc el primer trimestre do la gesta

ción (amenazas de nhorto, sangrados, traumatismos, 

inp;ostas de medicamentos, exposición ~ radincioncs)1 

;,·· 
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en 6 cosos (lG?ú) nl ternr.iontlS en el 2o trimestre y 

en 15 cnsos (40~ú) se ignora ln evoluci6n del omhara-

zo. 
1'n 16 cosos (42~ú) existió el nntccodentc de hi

po~da nl nacimiento, en 14 (3mú) fué negativa y en 8 

(21~~) se ignora. 
Los mlaformnr.iones congénitas asocin<lns ul sín-

drome c'n estos niños fueron: 
1.- Pie equino vnro en 23 casos (619á) bilateral, en 

4 casos ( 10%) izquierdo y en 3 cosos ( 7~ú) derecl10. 

Total ele 78%. 
2 .- Malformaciones de cxtremiclodcs superiores e inf~ 
riorns cm un totnl do 10 cosos ( 26% ) .. ntre lns que 

dcstncnn hrnquisirulnctilia, hipogencsin ele dedos, h.!. 
potrofin ele miembros inferiores, acortnmiento tic 

miembros pélvicos. 
:i.- Au::;r.ncin o nlturnciones do pnhellonus nuricnla-

rus (i"1:'.::.~tatar.::ñ:i "'1jn, npén<liccs prcnuricnl.nres, m! 

crotin atresia o nltcrnciones en ln morfología del 

pnbe116n) en un totnl de 8 casos ( 2l~J). 
t\ .- Ausencia o hipoplnsia <le músculo pectoral en 7 -

cnsos ( 199~), cnlificmlo como síndrome de l'olnnd-----

Moehins. 
5 .- Al ternciones rlc poln<lnr (pnlnrlar ojival o fisu--

ra polatina)on 6 cnsos (lmá). 
6.- Alteraciones cardiacas on 3 cosos (7%) (ClV ,hip.Q. 

plasio de a.pulmonares). 

7 .- Criptnrquidea en 2 casos (57•). 

8 .- llemivcrtehras en 2 casos (5jó}. 
!l.- Alteraciones del 111 por en 3 casos (7~~). 

J 
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in.- Al terncioncs 1lel IV y XII "n 2 cn11os cndn uno 

(5\~). 
11.- Otros mnlforrnucionos: oltcrociones del IX pur, 

ectopio renal cruzailn, hernia umbil icul, tumor de 

Wilms, hemnr.:iomas múltiplos, hidrocele, rutrnso on el 

crecimiento intrnuterino, pclvis cunclrntum, trnnsloc_!! 

ci6n 1: 15. Todos estns mulformnciones en solo un ca-

so (2~•). 
lle los expedi1mte rcvi7.utlm; s<•lo 11 :::!::! (:;7~ó) se 

les ré11liz6 electroencefulor;rnma (l·:l;li) de los cuales 

en sm• (15 casos) rué anormal. 
Solomente a 13 se les rcnliz6 clectromiografía 

reportnndosc en A cosos ur;cnesin y en 4 hipoplosin 

do los músculos de ln cnrn. 
A 5 pncicntc•s se ies rcali:1(1 uror;rofín extrcto-

rn encontrnnilose en uno ectopia renol cruzoiln, a o-

tro megaurr.tnr y 3 reportmlas normnl!!S. 
¡,;n 10 niños se encontró retroso psicomotor (26~;) 

y en muchos de ellos el r"t.roso era sccundnrio únic.!!. 

mente a ful to de est.imu loción. 
Solomente o 2 niños se les ha r<•al izado cirugía 

plósticn (colr;ujo fnscio-temporal) con huonos resul
tnilos yn que 111 moyorín ho han continuodo su control 

on esto institución. 
De los expedientes revizados 4 niños murieron -

durante el primer oño de viclo secuntlurio n problemas 

respiratorios (3) o hipoxi11 severa al nacimiento. 
llnsta el momento únicamente en nn caso se cncon. 

tró transiocación 1:15 • 
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10.- Alternciones 1lel IV y XII en 2 cnsos cndn uno 
(5~~). 

11.- Otrns mulformncio11os: nltcrncinnes dol IX pnr, 

ectopin rf'nnl cruzmln, hornin umbil icul, tumor de 

liilms, hcnmr.;iomus múl tiplus, hidrocele, rutrnso en el 

crecimiento intrnuterino, pclvis cumlrntum, trnnsloc_Q 

ci6n 1: 15. Todns estos mulformncioncs en solo nn en-
so (2~~). 

fle los expccllente rovi:mdm; s<.lo 11 ::!;; (:;7;ó) se 

les rellliz6 electrocnccfalogrnmn (El;ü) ele los cunlos 

on 3!l% (15 casos) fué anormnl. 

Solnmcnte n 13 se les renlizó olectromiogrnfín 
reportnmlosc en 9 cusos u¡;cnesin y on 4 hipoplnsio 
do los músculos <le ln cnrn. 

A 5 pncicntns se i.es rcali:1l> urogrufín cxtrcto

rn uncontrnndosc en una cctopin rennl cruzn<ln, n o-
tro megnurntor y 3 rc•portl11lns normnlPs. 

En 10 niños se encontró retraso psicomotor (26~~) 

y on muchos de e T los e 1 rPtrnso crn socunclnrio Únic.Q 
mente n fnl tn de cstimnlución. 

Solnmcntc n 2 niños se les hn r1•nliznclo cirugía 

pllistica ( col!';njo fuscio-tompornl) con hncnos resul

tmlos yn qnc 111 mnyorín ho hnn continundo su control 
en estn institución. 

De los expedientes revizaclos 4 niños mnri aron 

durante el primer uño de vi1la secunclnrio a prohlemns 

respiratorios (3) o hipoxiu severn nl nacimiento. 

llastu el momento únicamente en nn caso se encon. 
tró transl ocaci6n 1: 15. 
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eoNCLUSIONl:S. 

1.- l!:l síndrome de Moehins es mris frecuente ele los el!, 

pcrndo. 1,;n el llospital Infantil de M6xico se encontr!!. 

ron 38 casos en un periodo de 1970 n 1985. 
2.- 1':xiste cierta predominancia en sexo masculino con 

unn relaci6n 1.5 / l. i:ncontranclose en la literatura 

relación 1:1. 
3.- Lle los cosos reportuclos, hnsta en un 28~~ se encon-

trnron antecedentes de prohlemns en el primer trime,!l. 

trc de ln r;cstnción. 
4 .- De las mnlformncioncs nsocindns al sinclrome ele 

Moehius encontrm1us en esto institución predomin6 el 

pie equino vnro hostn en un 78%, malformocioncs de 

cxtremicloclcs en un 26~; y mnlformuciones clel músculo 

pnctornl en un 199;, acordes ostns cifrm> con lo ropo]: 

tnclo por la literaturo. 
5.- IJe los cosos reportados solamente en uno se encon. 

tró translocnci6n 1:15, encontrnnclosc en ln literotu

rn trnnRI ocnciones l ¡ l:J lo que nos hnbln probnl1lemcn. 

te que el defecto lo encontremos n nivel de cromosoma 

l. 
6.- En un 199~ de los casos se encontró nlt<'raciones 

del músculo pcctornl mayor cnlificaclos como síndrome 

de l'olnml-Moehius, lo que hohln que estn asociación no 

es tan rarn y probnlileiqentc la ausencia del m(1scnlo 

pectornl y los malformaciones en manos sean una vn-

rinnte clel síndrome do Mochius. 
7 .- Son pocos loR cn,;os qne una vez que se les hn 

hecho el dinr,n6stico hnn continunclo su control y mn-

.1 
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mane jo on esta insti tuci6n. Unicamente a 2 niños se 
les ha realizado colgajo fascio-tempornl con !monos 
resultudos. 
B.- Unicamente en un 26% se encontraron alteraciones 
en su desarrollo psicomotor y en muchos de estos era 
secundario a falta de estimulnci6n. 
9.- En la actualidad hay mucho que se les ¡m.,da ofr.!!_ 
cer a estos niños pnra darles una apnriencin física 
casi normal, su capacidad intelectual en la mayoría 
es normal por lo que lo más importante en estos ni-
ños es motivarlos constnntementc y darles un trato 
iguul n cualquier otro niño. 
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