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INTRODUCCION: 

Después de la primera descripci6n hecha por Graeffe en 

1880, 

Móebius en 1892 hizo la revisión de algunos casos y de 

finió claramente los datos cl1nicos del sindrome que lleva 51) 

nombre. Se le llmna también diplejia facial congénita ó age­

nesia nuclear, y es un problema congénito, no progresivo, qU(' 

se caracteriza por parálisis frecuentemente bilateral del VI 

y VII pares craneales, ptosis palpebral, micrognatia, hipotl'~ 

fia 6 atrofia de la lengua, problemi'.s en la succión, altera-­

ciones músculo-esqueH:!tici\s como el pie equino varo en tUl tú!' 

cio de los casos (1), retr~so mental en el 15% (1) y afección 

de otros pares craneales (1). Se le ha encontrado tcunbién <.ISO 

ciado a otros sindromes como el Poland (2,3,4,5,6), Klippel -

Feil (7), Kallmann (8), a algunas enfermedades sist~micas (9, 
10,11) Y a ciertas malformaciones (12,13,14,'15). 

Con respecto a la etiolog1a y por los hallazgos de ne­

cropsia, se piensa que el defecto primario es ectodérmico con 

afección de núcleos, tallo cerebral y nervios perif6ricos, 

con una alteración muscular secundaria. 

Hasta el momento, no se conoce su frecuencia en lil Jl~)­

blaci6n general, ni se ha establecido alg(m tipo especifico -
de herencia. 

Se le ha considerado de ocurrencia esporádica, aunque­

existen descripCiones de familias en las que se han observado 

patrones de herencia autos6mica dominante o recesiviI ('/6,'J'i', 

18,19). 
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El objetivo del presente estudio fue analizar en 51 ca 

sos diagnosticados como sindrome de Kóebius procedentes de la 

consulta del Servicio de Genética del Instituto Nacional de -

Pediatria: 

a) La variabilidad clinica del sindrome. 

b) Las malformaciones congénitas más frecuentemente 

asociadas. 

c) El patr6n.de herencia. 

MATERIAL Y METODOS: 

1.- Se obtuvieron los registrG~ de los pacientes con -

diagnóstico de Sl:~drome de N~ebius, visto::: en la consulta de­

Genética. 

2.- Se revis6 cada expediente, y se analizaron las si­

guientes variables: edad, sexo, motivo de consulta, persona­

que hizo el diagn6stico, edad de los padres, antecedentes pr~ 

natales, manifestaciones c11nicas, crecimiento y desarrollo y 

malformaciones asociadas. En todos los casos se analizó el -

Arbol genealógico. 

RESULTADOS: 

El total de los casos analizados fue de 51; de los cua 

les, 24 fueron del sexo femenino y 27 del masculino. 

El rango de edad de los pacientes f\'~e de 17 dlas a 14-

años, con un promedio de dos años seis meses; llam6 la <ltcn-­

ci6n que de los 33 casos diagnosticados antes del año de edad 

21 niños eran del sexo masculino (cuadro 1). 
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CUADRO I 

Edad 
Diagn6stico Femenino % Masculino % Total 

O - 1 año 12 50.0 21 77.8 33 

1 5 años 7 29.2 5 18.5 12 

5 - 10 años 2 8.3 1 3.7 3 

10 - 15 años 3 12.5 O 0.0 3 

·24 100.0 27 100.0 51 

CUADRO Ir 

ANTECEDENTES PRENATALES EN 51 PACIENTES CON SINDIWME DE MOEBIUS 

A n t e c e den t e No. % 

Abortos previos 13 25.4 

Ingesta de medicamentos 13 25.4 

Amenaza de aborto 9 17.6 

Enfermedades maternas 5 9.8 
Embarazo gemelar 1 1.9 
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No se observó consanguinidad en ninguno de los casos, 

ni se encontró en el an~lisis del árbol genealógico algún fa­

miliar igualmente afectado. 

En el 66% de los pacientes el diagnóstico lo hizo el -

genetista, en 25% el pediatra y en 7% otros especialistas. 

Con respecto a los antecedentes prenatales (cuadro 11) 

encontramos que en 25.4% de las madres se habian presentado -

abortos en embarazos previos y un 25.4% habia ingerido medic~ 

mentas del tipo de los analgésicos, antiparasitarios, tranqui 

lizantes menores e hipoglicemiantes orales. 

En la mayor1a de los casos, el motivo de la consulta -

fueron los problemas én la.:; 0!{tl'emidades y la facies inexpre­

siva y en segundo término qued6 el estrabismo. 

Las principales manifestaciones clinicas de nuestros -

pacientes aparecen en el (cuadro 111) y figs. 1 y 2. Como pu~ 

de observarse, la parálisis facial bilateral, la parálisis 

del VI par, el retraso psicomotor y el pie bott uní ó bilate­

ral fueron los hallazgos más frecuentes. 

En cuanto a crecimiento y desarrollo, en el 37.2% de -

los casos hubo hipotrofia postnatal y el 72.5% cur~ó con re-­

traso psicomotor de moderado a severo. 

otras alteraciones menos comvnes se muestran en el 

(cuadro !II) Y cabe hacer notar la presencia de cri si ~ convul 

sivas en 13.7% de los pacient~s estudiados. 

Por último, los sindl'ornes que se encontrill'On asociados 

fueron el POland en 7.8%, Pierre Robin en 5.8% Y al'tro:Jdpo-­

~is m6ltiple congénita en 1.9% de los casos. 
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C U A D R O 111 

MANIFESTACIONES CLINICAS EN 51 PACIENTES CON SINDROME DE MOEBIUS 

Manifestación 

GENERALES: 
Retraso psicomotor 
Hipotrofia postnatal 

FACIALES: 
Par~lisis facial bilateral 
Par~lisis facial unilateral 
Estrabismo convergente bilater'al 
Epicanto 
Alteraciones de la lengua 
Micrognatia 
Agenesia de pabellón auricular y 
conducto auditivo externo 

EXTREMIDADES SUPERIORES: 
Sindactilia 
Braquidactilia 
Agenesia de mano 
Afalangia 
Hipoplasia de pulgar 

EXTREMIDADES INFERIORES: 
Pie bott bilateral 
Pie bott unilateral 
Luxación congénita de cadera 
Sindactilia 
Braquidactilia 
Agenesia de dedos 

OTRAS: 
Convulsiones 
Hidrocele 
Alteraciones cardiovasculares 
Hernias 
APecci6n de otros pares craneales 
Gastrosquisis 
Estenosis congénita del piloro 
Criptorquidia 

No. 

37 
19 

39 
12 
37 
13 
12 
10 

1 

6 
1 
1 
1 
1 

22 
9 
6 
4 
2 
1 

7 
3 
2 
2 
1 
1 
1 
1 

72.5 
37.2 

76.5 
23.5 
72.5 
25.4 
23.5 
19.6 

1.9 

11.6 
1.9 
1.9 
1.9 
1.9 

43.1 
17.6 
11.7 
7.8 
3.9 
1.9 

13.7 
5.S 
3.9 
3.9 
1.9 
1.9 
1.9 
1.9 
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DISCUSION: 

En lo publicado hasta el momento, no se ha mencionado 

que el Sindrome de Móebius se presente con predominio en al-­

gún sexo (16,17,19,20), ésto coincide con lo observado en nues 

tra revisi6n. 

Sin embargo, nos llam6 la atenci6n que en el sexo mas­

culino el diagn6stico se hizo más tempranamente, ya que en 21 

de los 27 niños (77.7%) el diagn6stico fue hecho antes del 

año de edad, lo cual difiere de lo encontrado en el sexo feme 

nino. Lo anterior podrla explicarse probablemente por la 

idiosincracia en nuestl'o p~is en dQmle se }W ol):3ervado que 

existe más atención hacia los r.iños que hacia las niñas; en­

ellas el diagn6stico se hizo en edades posteriores y en algu­

nas hacia la adolescencia, probablemente por los efectos esté 

ticos secundarios a esta alteraci6n. 

En lo que respecta a la herencia, nuestros resultados­

no apoyan algún tipo de transmisi6n familiar por las siguien­

tes razones: 

a) La edad promedio de los progenitores fue de 30 años 

para los padres y 26 para las madres, lo cual no difiere de -

lo encontrado por Carnevale y Cols. (22) en tm estudio de 

3,000 niños hospitalizado!; en el Instituto. 

b) No hubo consanguinidad en tro los padres. 

c) Ni otros familiares afectados. 

A pesar de que la mayorla de los casos son espor~dicos, 

existen algunas publicaciones (13, 16, 17) en donde los autore:". 

proponen, por el estudio de algunas familias, patrones de he­

rencia autos6mica dominante 6 recesiva. 
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Hanissian (23) es el único que ha descrito el sindrome 

de M6ebius en gemelos monocig6ticos, pero en contraste en 

nuestro único caso gemelar, habia discordancia ya que el otro 

gemelo era normal. A la luz de estos datos, es posible que -­

en algunos casos el s1ndrome de Móebius sea debido a una muta 

ci6n génica, dominante 6 recesiva, pero para fines de asesora 

miento genético, cuando no existan antecedentes, se puede co~ 

siderar esporádico con un riesgo de recurrencia igual al res­

to de la pOblaci6n. 

En la mayor1a de nuestros pacientes, el motivo de la -

COnsulta fueron la facies inexpresiva y las alteraciones en -
extremidades inferiores, lo cual coincide con lo observado 

por algunos autores (16,19,20). 

. Llama la atención que a pesar de que el 70% de los pa­

cientes cursaba con retraso psicomotor y el 13% con crisis 

convulsivas, ése no fue el motivo de consulta. 



9 

Con respecto a los antecedentes prenatales, existen so 

lo dos publicaciones (4,15) en las que se menciona que las ma 

dres de los afectados tenian el antecedente de aborto en emb~ 

razos previos; en nuestra revisi6n este antecedente se prese~ 

t6 en 25.4% de los casos, sin embargo no se puede saber si 

tiene alguna relaci6n con la ocurrencia del sindrome. 

En cuanto al uso durante el embarazo de algún medica-­

mento que pudiera favorecer la aparici6n de esta anormalidad, 

solamente existe un caso publicado por Elsahy (24) que presen 

t6 datos cl1nicos del s1ndrome y el antecedente de ingesta de 

talidomida por la madre; sin embargo, ni en la literatura ni­
en nuestro estudio parece observarse una asociación con algún 

medicamento especifico. 

Con respecto al desarrollo psicomotor, el 72.5% de 

nuestros pacientes present6 retraso, que en algunos casos fue 

catalogado de moderado a severo. 

Otros autores (19,20,25) informan de un 50%, 25% Y 

9.8% de casos con retraso psicomotor y nosotros concordamos -

con Pierson (25) en la teoria de que debido a las al teracio-­

nes fisicas, falta de expresi6n y dificultades en la comunica 

ci6n, estos nir'ios se consideran débiles mentales y tal vez 

por ello, no reciben un estimulo adecuado que les permita de­

sarrollarse normalmente. En consecuencia, en estos CdSOS es­
recomendable una evaluación psicológica cuidadosa, una adecu~ 

da motivación de los padres y programas de estimulaci6n que -

desarrollen sus capacidades psicomotoras. 

Lo que lleva al diagnóstico en este problema son las -

alteraciones faciales, que es lo primero q~c llama la aten---
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ci6n y que son resultado de la parálisis del VI y VII pares -

craneales, como ya se mencion6 anteriormente. Todos nuestros 

casos presentaron parálisis facial más frecuentemente bilate­

ral, lo que coincide con los hallazgos de algunos autores (19, 

20,25) • 

Con respecto a la parálisis del VI par, el 72% enCOll-­

trado en nuestra revisi6n es similar a 10 publicado (19,20). 

En un estudio familiar, Becker Christensen (16) menci~ 

na que a pesar de que la parálisis facial es un signo cardi-­

nal de este problema 9 de 15 pacientes presentaron parálisis­

que solo se manifestaba al ~eir 6 al llorar, por lo cual se -
considera importante revisar cuidadosamente a los familiares­

para buscar en ellos anormalidades poco evidentes. 
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En relación a las alteraciones en extremidades, Richards 

(26) menciona que éstas, cuando acompañan a la parálisis del­

VI y VII pares craneales, son hallazgos fundamentales parah~ 

cer el diagnóstico del s1ndrome. 

Se ha observado que las alteraciones de extremidades in 

feriores son más frecuentes que en las superiores. 

En nuestra revisión, el 19.3% de los pacientes presentó 

algún tipo de alteración de miembros superiores, dato muy si­

milar a lo observado por Henderson (20) y la sindactilia, ha­

lla2go reFerido como el m~s Frecuente (19,21,25) se observó -

en un 11.6%. 

En relación a las alteraciones de miembros inferiores -

el pie equino varo es la anormalidad más com6n que algunos 

autores (19,20,25) han observado en un 25 a 33% de sus casos, 

lo que representa la mitad de lo encontrado en nuestro estu-­

dio (60.7%). Pensamos que este porcentaje se pudo haber in-­

crementado debido a que nuestra muestra se seleccionó por es­

ta malformación, que fue el motivo de la consulta ~l Institu­

to. 

En algunas ocasiones la afecci6n de otros pares cranea­

les puede formar parte del cuadro cl1nico del 51.ndrome (2,16). 

Solo en uno de nuestros 51 casos se presentó afección uel 111, 

IX Y XII pares. 

En ninguna de las publicaciones se mencion~ Id presen-­

cia ocasional de crisis convulsivas, que se manifestilron en -

13.7% de nuestros casos; es posible tlue este dato se relacio­

necon la teor1a neurol6gica sobre la etiolog1a del s1ndrome. 



Fiq, ;', I'dclcntc' COIl :;111drurn,' ,k 
¡-'¡üebill';, Se u[¡'a.'rvc\ 1.1 
!,)C1C',; cdr.)c(('ri~;tic.'<I y 
pie holl unilal"er,11, 

J .. :. 
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Agregadas al problema de base, se encontraron algunas­

otras alteraciones que podrian ser de tipo coincidental tales 

como: hernias, gastrosquisis, estenosis congénita del piloro, 

hidrocele, criptorquidia y algunas alteraciones cardiovascula 

res leves. 

Como ya se mencion6, el slndrome de Móebius se puede -

asociar a otros slndromes, como son: el poland, Klippel Feil, 

Pierre Robin, artrogriposis múltiple 90ngénita (2,3,27). 

De éstas, la asociaci6n con el slndrome de Poland es -

la más frecuente (2,3,4,5,6) y se ha tratado de encontrarle -

una explicaci6n de tipo embrio16gica (3). 

La agenesia de músculos pectorales, lingual, extraocu­

lar y facial, asociado a la deformidad esquelética de sinbra­

quidactilia seria el resultado de un defecto mesodérmico in-­

trauterino que dificulta el desarrollo de dichas estructuras­

y que está originado por un factor que actúa entre los dlas -

24 Y 32 de la gestación (15,21,28). 

En relación a otras asociaciones, se han descrito ca-­

sos con el sindrome de Kallmann, en donde además de los datos 

cllnicos de Móebius, el paciente presenta hipogonadismo hipo­

gonadotr6fico y anosmia congénita (8) y la asociaci6n con hi­

poglosia, hipodactilia con anquilosis temporomandibular (15). 

En nuestra revisión se encontraron algunJs asociJcio--
nes como son: sindrome de Poland en 7.8% de los casos; Pierre 

Robin 5.8% y artrogriposis múltiple congénita en 1.9% (3). 

En relaci6n a la etiopatogenia, existen dos teorlas, -

la neurol6gica y la muscular que tratan de dar una explica--­

ci6n a las manifestaciones del slndrome. 



¡.Iig. J. PdClente con "'~ociAci6n t·t'ócb.lus-PüLmd. 
:~C' obserVd Id facies inexpresi v", L\ 
iü!:üpld'oi,1 de ;'ecloral ¡n,lyor i¡:'1uiel'(}o 
y :;imbr;q~LÍdactili.J 011 !llAIlO L:qtl i"I',L\. 
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Los autores que apoyan la teor1a neuro16gica (4,21) men 

cionan que la aplasia nuclear 6 supranuclear que se ha encon-­

trado en nec~opsias, es resultado de una disfunci6n del siste­

ma nervioso central debida probablemente al aumento de la pre­

sión intraventricular que se presenta durante la flexi6n aguda 

del cerebro en etapa fetal. 

Con respecto a la teoria del origen muscular, se ha me~ 

cionado que existe una disgenesia branquial, con defecto en el 

desarrollo del primero y segundo arcos branquiales de donde de 

rivan los músculos faciales y rectos externos, con una atrofia 

secundaria de nervios craneales. 

La diPerenciaci6n de los núcleos craneales y los nrcos­

branquiales, se lleva a cabo entre la cuarta y ~Jinta semanas­

de gestaci6n, periodo en que las yemas de los miembros comien 

zan a ser reconocibles y alcanzan su diferenciaci6n hacja la -

sexta y séptima semanas, asi una agresi6n en este periodo em­

brionario produciria una amplia gama de malformaciones orofa-­

ciales y en extremidades superiores, po1' 10 que se ha sugerido 

que algunos s1ndromes como la perome1ia-micrognatia, S. de 

Hanhart, S. de Charlie M., S. de Poland y el mismo síndrome de 

Mt1ebius, no sean entidades cl1nicas diferentes, sino que for-­

men parte de un espectro de malformaciones con un origen común 

(15,21,28). 
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Nuestros resultados sugieren las siguientes conclusiones: 

1.- No existe predominio de algún sexo. 

2.- Las manifestaciones cl1nicas más comunes son: la parálisls 

facial bilateral, la parálisis del VI par, el pie bott lmi 

6 bilateral y el retraso psicomotor. 

3. - Por la frecuencia con la cual se observan malforr.1acione s y 

s1ndromes asociados es recomendable la exploraci6n fisicü­

intencionada, complementada con los exámenes de gabinete -

necesarios en cada caso. 

4.- Debido a que el retraso psicomotor es fr<~cuente, es impor­

tante que estos niños estén en programas de estimnlaci6n -

temprana. 

5.- A pesar de que existen publicaciones de familias con algrul 

patr6n especifico de herencia, la mayoria de los casos ~:l'­

deben de consi.derar como esporcMicos y de es ta forma imlM}.: 

tir el asesoramiento genético. 
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