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INTRODUCCION

El presente trabajo, se ha desarrollado con la intensién de investigar una
compleja anomalia congénita, llamada Sindrome de Moebius. Las personas
afectadas por este padecimiento presentan una imposibilidad para reflejar
sus estados de animo en el rostro, condicién indispensable en la interaccion
con otro ser humano, para transmitir emociones o sentimientos, situacion
que genera severos problemas en la interrelacion con su entorno social y

calidad de vida.

Existen pocos trabajos de investigacion y la difusion de informacién en el
ambiente odontolégico es muy escasa, aunque este sindrome se ha
estudiado y reportado en algunos articulos, existen muchos vacios quizés

por lo poco frecuente de su aparicion.

Por tal motivo surge la inquietud de investigar mas acerca de éste
padecimiento. Me di a la tarea de averiguar lo mas reciente de ésta

enfermedad en libros actualizados y articulos publicados.

Principalmente se habla aqui de las manifestaciones faciales y orales
caracteristicas de este padecimiento, que ayudardn al diagndstico.
Igualmente se aborda el tema de la posible etiologia, con la participacion
genética y los factores del medio que se relacionan con esta entidad. Asi
como sus complicaciones y finalmente el tratamiento quirdrgico y

odontoldgico.

Dentro del tratamiento odontoldgico se destacan peculiaridades durante la
atencién, asi como también los cuidados necesarios que se deben tener

dentro y fuera del consultorio.
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1. GENERALIDADES

1.1 CONCEPTO GENERAL

El sindrome de Moebius es una malformacién congénita del Sistema
Nervioso Central, poco frecuente a nivel mundial, que afecta a varios nervios
del troncoencéfalo, con mas frecuencia al sexto (nervio Abductor) y al
séptimo par craneal (nervio Facial), que se originan en la protuberancia,

combinacién que se presenta el 60% de casos registrados.™ %3

También pueden verse afectados otros pares craneales como el nervio
Hipogloso (XII) 30%, el nervio Vestibulococlear (VIII) 10%, el nervio
Trigémino (V) 8%, el nervio Glosofaringeo(IX) y el nervio Vago (X) en menor
porcentaje y acompafarse de malformaciones musculo-esqueléticas y en las
extremidades que corresponde al 40% de los casos. En este segundo tipo se

encuentra la asociacion de los sindromes Poland y Moebius en un 15 %.% 2

Abramson y colaboradores identifican al sindrome de Moebius con un
acronimo NPBCT: N=nervio craneal, P:=miembro inferior, B=miembro
superior, C=cara, T=torax; y una escala de gradacion que va de 1 al 3 segun

el grado de gravedad. >



1.2 ANTECEDENTES HISTORICOS

El médico Von Graefe en 1880 fue el primero en describir un caso de
paralisis facial congénita; Graefe y Saemisch agruparon algunos pacientes
con trastornos congeénitos poco frecuentes en la region de la cara,
posteriormente Harlam en 1881 y Chrisholm en 1882 realizaron algunos
estudios de este defecto; sin embargo Paul Julius Moebius, neurélogo
aleman, en 1888 hizo un estudio completo de la enfermedad y en 1892 di6 a
conocer algunos articulos presentando 43 casos de pardlisis facial congénita
y adquirida, de los cuales 6 casos presentaban paralisis facial bilateral
congénita y paralisis del sexto par craneal, describiendo la condicion
neurologica poco comun. Debido a estas contribuciones actualmente se

utiliza el epénimo de Moebius para identificar a este padecimiento.> °

Fig. 1. Paul Julius Moebius (neurélogo aleman).’

Sucesivamente diversos autores realizaron importantes contribuciones al
conocimiento de la enfermedad y descubrieron una serie de alteraciones
asociadas. Por ejemplo Hanissian en 1970 descubrié y describi6 el sindrome
de Moebius en unos gemelos. En la autopsia de ambos: en uno los nervios

faciales eran pequefios y en el otro estaban ausentes.



Surgaman y Stark en 1973 fueron los primeros en informar sobre la
asociacion del sindrome de Moebius y el sindrome de Poland, que se
caracteriza por la ausencia unilateral del musculo pectoral mayor y/o
glandula mamaria, deformidad de las costillas y presencia de sindactila,
posteriormente se utilizd el término sindrome Poland-Moebius, cuando

ambos cuadros clinicos estan presentes.®

Steigner en 1975 presentd 6 casos de asociacion de deficiencias de los
miembros, con la paralisis de nervios craneales; Wishnick describié a una
familia que tenia paralisis del sexto y séptimo pares craneales con anomalias
del esqueleto y/o digitales asociadas, Stabile en 1984 present6 a una familia
con rasgos inconstantes del sindrome de Moebius en 3 miembros y Harbord
en 1989 describié a un nifio con sindrome de Moebius asociado a hipoplasia

cerebelosa unilateral.®



1.3. DEFINICION

El sindrome de Moebius es un padecimeinto congénito, poco comun, de
severidad variable que afecta varios nervios craneales, que se caracteriza
por la paralisis unilateral o bilateral del sexto par (nervio Abductor) y del
séptimo par craneal (nervio Facial), que se manifiesta con un rostro
inexpresivo conocido como cara de mascara y estrabismo interno, en
algunos casos, puede evidenciarse leve retardo mental ademés de presentar

malformaciones de estructuras oro-faciales, musculo-esqueléticas y de las

extremidades. 101112

1.4. SINONIMIA

El sindrome de Moebius es también llamado:

% Diplejia facial congénita.

% Aplasia nuclear congénita.

+ Aplasia nuclear infantil.

% Agenesia nuclear.

% Pardlisis oculofacial congénita.

% Hipoplasia congénita nuclear.

% Paresia facial congénita y oftalmoplejia.
% Pardlisis facial congénita.

%+ Secuencia de Moebius.

10



2. EMBRIOLOGIA DEL ROMBENCEFALO

El sistema nervioso se forma alrededor de la tercera semana de gestacion
de un engrosamiento dorsal del ectodermo, la placa neural, ésta es inducida
por la notocorda y el mésenquima paraxial subyacente. La placa neural se
pliega hacia dentro para formar un surco neural. Cuando el embridn posee
siete somitas, el surco neural, suelda sus bordes comenzando por el centro
hasta formar el tubo neural. Alrededor de la cuarta semana de gestacion,
algunas células ectodérmicas quedan excluidas, pero permanecen entre el

tubo neural y el ectodermo de superficie como cresta neural.

Surco
neural \
A
RS
B e
Bisagra ——+ s _ Cresta
medial . neural
Pliegue
/neura\
C Bisagra
lateral
© T Bisagra medial
/ Cresta neura
/ Ectodermo
D

Tubo neural

Fig. 2. Cortes transversales a través del tubo neural en formacién. A. Placa neural,
B. Pliegue neural, C. Pliegues neurales en aposicién, D. Tubo neural completo.*®
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Distinguimos inmediatamente dos partes fundamentales, la porcion cefalica
del tubo neural: parte superior mas voluminosa situada en la cabeza del
embrion y de la que derivara el encéfalo y la porcion caudal: parte més
estrecha y larga, situada en el tronco del embrién y de la que derivara la

médula espinal.

A los 10 somitas el tubo neural comienza a cerrarse, éste por ser un tubo,
posee dos extremos: uno anterior (neuroporo anterior) y otro posterior
(neuroporo posterior), desplazandose por su interior el liqguido amnidtico. A
los 20 somitas se cierran el neuroporo anterior y a los 25 lo hace el posterior.

Una vez cerrado, la porcion craneal correspondera a la camara encefalica.

Fig.3. Fases iniciales en la formacion del sistema nervioso central humano. A. 18
dias, B. 20 dias, C. 22 dias, D. 23 dias.”

12



Placa neural

Pliegue  Surco Amnios
neural neural

Pared de la
vesicula
umbilical
(saco vitelino)

Placa notocordal Mesodermo
intramembrionario

Fig.4. llustraciones de la placa neural y su plegamiento para formar el tubo neural
embrionario durante la cuarta semana. *
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Fig. 5. Corte sagital de un embrion humano de cuatro semanas durante el lapso que
presenta siete somitas.*

Como consecuencia del crecimiento, se determinan é&reas de menor
desarrollo o surcos que transforman a la vesicula cefélica primitiva en tres
vesiculas primarias: el prosencéfalo, mesencéfalo y rombencéfalo. En la
quinta semana, las vesiculas primarias se convierten en 5 vesiculas
secundarias, el mesencéfalo permanece indiviso, en cambio el prosencéfalo
se divide en: telencéfalo y diencéfalo, el rombencéfalo se divide en
metencéfalo, y mielencéfalo. El limite entre el metencéfalo y el mielencéfalo

corresponde al lugar de maxima anchura del cuarto ventriculo.

Fig. 6. Vesiculas primarias al final de la cuarta y su divisién en la quinta semana.’®
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Prosencéfalo

Encéfalo primitivo Mesencéfalo

Rombencéfalo

/N | /N

| par craneal y

Telencéfalo — o
Hemisferios cerebrales.
Il par craneal, Tdlamo,
Diencéfalo — Epitdlamo, Hipotdlamo,

Pendunculos cerebrales,

y Ldmina cuadrigemina,
Sustancia negra, Il y IV
pares craneales

Metencéfalo

Infundibulo.

V, VI, VII, VIII pares
craneales, Cerebelo de
Varolioy Puente o
protuberancia.

Mielencéfalo

1X, X, XI, Xll, Bulbo
raquideo y Médula
oblongada.

Esquema 1.Division del encéfalo primitivo.> *’

El mielencéfalo origina del noveno par craneal, al décimo segundo y al bulbo

raquideo, que controla funciones inconscientes que son fundamentales

como la respiracion, circulacién, deglucién y el tono muscular. Se distinguen

placas alares y placas basales separadas por un surco limitante. La placa

basal origina neuronas motoras, en el bulbo raquideo los neuroblastos

forman nucleos motores que se divide en 3 grupos:

e Grupo Eferente Somatico (ES): representado por neuronas del nervio

hipogloso.

e Grupo Eferente Visceral Especial (EVE): representado por neuronas

que inervan los musculos derivados de los arcos faringeos.

e Grupo Eferente Visceral General (EVG): representado por algunas

neuronas de los nervios vago y glosofaringeo. Contiene las neuronas

motoras que inervan a los muasculos lisos del aparato respiratorio,

intestino y corazon.
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Los neuroblastos en las placas alares del bulbo raquideo originan neuronas

en tres grupos de nicleos sensitivos:

Grupo Aferente Somatico General (ASG): recibe impulsos desde la
superficie de la cara.

Grupo Aferente Visceral Especial (AVE): recibe impulsos de los
botones gustativos de la lengua, paladar, bucofaringe y epiglotis.
Grupo Aferente Visceral General (AVG): le llega informacion

interoceptiva del aparato gastrointestinal y del corazén.

El metencéfalo o protuberancia, forma del quinto al octavo pares craneales y

a dos nuevos componentes, el cerebelo, que actia como centro de

coordinacion de la postura, el movimiento y el equilibrio. EI mesencefalo

reciben informacién de la vista para controlar el movimiento de ojos y

cuerpo, también realiza funciones de control de los patrones del suefio y la

vigilia. Estan constituidas por placas basales y alares. Cada placa basal del

metencéfalo contiene tres grupos de neuronas motoras:

Eferente Somético General (ESG): que da origen al nacleo del nervio
abductor, troclear y oculomotor.

Eferente Visceral Especial (EVE): que contiene los nucleos de los
nervios trigémino y facial, destinados a los musculos del primero y
segundo arco faringeo.

Eferente Visceral General (EVG): cuyos axones inervan a las

glandulas submaxilares y sublinguales.

Las placas alares del metencéfalo contienen tres grupos de nucleos

sensitivos:

Grupo Aferente Somatico, que contiene neuronas del nervio trigémino
y una pequefia porcion del nervio vestibulococlear.

Grupo Aferente Visceral Especial y General.

16



El sistema vascular del embrion aparece a la mitad de la tercera semana,
durante el periodo de vesiculacion primaria, comienzan a ser aparentes
vasos craneales especificos. La vascularizacion del cerebro embrionario
sigue una progresion caudo-rostral, comenzando en el mielencéfalo y

finalizando en el telencéfalo.

Las arterias cardtidas internas se forman como ramas de los primeros arcos
aorticos y al comienzo del estado branquial, se extienden rostralmente desde
el par de aortas dorsales para posteriormente terminar ventrales a la

vesicula prosencefalica.

17



Fig.7. Desarrollo de los pares craneales en los embriones humanos. A. alas 3
semanas y media, B. A las 4 semanas, C. A las 5 semanas y medio, D. A las 7
semanas.

18



3. PUNTOS FUNDAMENTALES DE LOS NERVIOS CRANEALES
AFECTADOS

Alrededor de la cuarta semana del desarrollo se hallan presentes los nicleos
de los 12 nervios craneanos. Todos ellos, excepto los nervios olfatorio (1) y
optico (ll), se originan en el tronco encefélico. En el cerebro posterior
(rombencéfalo) se establecen ocho segmentos definidos, rombomeros, que
dan origen a los nucleos motores de los nervios V, VI, VII, VIII, IX, X, XI, XII.
Las neuronas motoras de los nicleos craneanos se encuentran dentro del

tronco del encéfalo, mientras que los sensitivos estan situados fuera de éste.

Fig.8. A. Dibujo esquematico de un embrién de 5 semanas que muestra la
distribucion de la mayoria de los pares craneales, en especial los que inervan los
arcos faringeos. B. Dibujo esquematico de la cabeza y el cuello que muestra la
distribucién general de la mayoria de los pares craneales. **

Los nervios craneales, enlistados en orden numérico los introdujo von
Sommering en 1798, por su orden de emergencia en la superficie del
encéfalo y considerando también su orden de salida de la cavidad craneal,

estan dispuestos de la siguiente manera:

l. Primer par: Olfatorio

. Segundo par: Optico

19



1. Tercer par: Oculomotor comin o Motor ocular comun
V. Cuarto par: Troclear

V. Quinto par: Trigémino

VI. Sexto par: Abductor

VIl.  Séptimo par: Facial

VIIl.  Octavo par: Vestibulococlear

IX. Noveno par: Glosofaringeo

X. Decimo par: Vago
XI. Onceavo par: Espinal
Xll.  Decimo par: Hipogloso

Fig.9. Emergencia de los nervios craneales.'®

Los 12 pares de nervios craneales pertenecen al sistema nervioso periférico
(SNP) y abandonan el craneo a través de orificios o fisuras de la cavidad

craneal. Ademéas de contar con unos componentes somaticos y viscerales

20



parecidos a los de los nervios espinales, algunos nervios craneales también

poseen componentes motores y sensoriales especiales (ver tabla 1).

Componente | Abreviatura Funcién General Nervios Craneales que
Funcional los contienen
Aferencia ASG Percepcion del tacto, el Nervio Trigémino,
Somatica dolor y la temperatura. Glosofaringeo y Vago.

General
Aferencia AVG Aferencias viscerales Nervio Glosofaringeo y
Visceral Vago.
General
Aferencia AE Olfato, gusto, vision, Nervio Olfatorio,
Especial audicion y equilibrio. Glosofaringeo, Facial,
Optico, Vestibulococlear,
y Vago.
Eferencia ESG Inervacién motora de los Nervio Oculomotor,
Somatica musculos esqueléticos Troéclear, Abductor e
General (voluntario). Hipogloso.
Eferencia EVG Inervacién motora de los Nervio Oculomotor,
Visceral musculos lisos, el misculo Facial, Glosofaringeo y
General cardiaco y las glandulas Vago.
Eferencia EB Inervacién motora de los Nervio Trigémino, Facial,
(Branquial) musculos esqueléticos Glosofaringeo y Vago.
Visceral derivados del mesodermo
Especial del arco faringeo.

Tabla 1. Componentes motores y sensoriales, su funcion general y los nervios
craneales que los contienen.™®

Los componentes sensoriales especiales se asocian con la audicion, la
vision, el olfato, el equilibrio y el gusto. Los componentes motores especiales
incluyen la intervencion de los masculos embrionarios derivados de los arcos
faringeos, pero el quinto arco faringeo nunca se desarrolla. Cada uno de
estos arcos faringeos se desarrolla en asociacion con un nervio craneal o
con una de sus ramas. Los nervios craneales transportan fibras eferentes
que inervan a la musculatura derivada del arco faringeo correspondiente. La
inervacion de la musculatura derivada de los cinco arcos faringeos que se

desarrollan es la siguiente:

Primer arco: nervio trigémino (V), Segundo arco: nervio facial (VII), Tercer
arco: nervio glosofaringeo (IX), Cuarto arco: rama laringea superior del

nervio vago (X) y Sexto arco: rama laringea recurrente del nervio vago (X).

21




Fig.10. Embrién que muestra los nervios derivados de los 3 primeros arcos
faringeos.™

La corteza cerebral derivada del telencéfalo recibe al nivel del extremo
anterior del l6bulo temporal al nervio olfatorio, nervio sensitivo que se
encarga de conducir los impulsos olfatorios que parten de la mucosa
pituitaria. El diencéfalo a su vez origina dos evaginaciones que constituyen
los nervios Opticos, que transmiten al cerebro las imégenes visuales

captadas por la retina.

El 11l par, Oculomotor también llamado Motor ocular comin nace en la cara
ventral del mesencéfalo, luego se dirige hacia la érbita y termina en todos los

musculos extraoculares excepto en el recto externo y en el oblicuo superior.

El IV par craneal, Tréclear nace en la cara dorsal del mesencéfalo, lo rodea y

se dirige hacia delante a terminar en el musculo oblicuo superior.

El VI par también llamado Motor ocular externo o Abductor, nace en la cara
ventral del puente de Varolio, corre hacia adelante, penetra en la oérbita y

termina en el mdsculo recto externo.

22



El VII par craneal o Facial nace en la protuberancia a los lados del VI par
corre hacia fuera y arriba, para introducirse en el conducto auditivo interno
recorre el hueso temporal en varias direcciones para emerger después en la
cara postero- inferior del pefiasco del temporal, terminando en los musculos

de la cara.

El VIII par, el nervio Vestibulococlear nace en la parte lateral del puente de
Varolio y se introduce con el VIl nervio en el conducto auditivo interno para
terminar en el oido interno. Esté nervio posee dos porciones la vestibular y la
coclear, ambas son sensitivas y se encargan: la primera de informarnos de
la posicion y de los movimientos de la cabeza y la segunda de los ruidos y

sonidos producidos fuera o dentro del cuerpo.

El IX par o Glosofaringeo nace del bulbo raquideo en su parte lateral
llegando a la mucosa del istmo de las fauces asi como a la mucosa y

musculos de la faringe.
El X par, el nervio Vago emerge en la parte lateral del bulbo raquideo
desciende para inervar las visceras del térax y la mayoria de las visceras del

abdomen exceptuando la mitad izquierda del intestino grueso.

El XI par, el nervio Espinal nace en el rombencéfalo por debajo del X y

termina en los musculos esternocleidomastoideo y parte alta del trapecio.

El XII par craneano, el nervio hipogloso que inerva a todos los muasculos

intrinsecos y a la mayor parte de los musculos extrinsecos de la lengua.

23



Fig.11. Salida de la cavidad craneal de los nervios craneales.®

3.1 NERVIO ABDUCTOR

Soélo tiene un componente motor somatico, es también llamado abducens o
motor ocular externo; éste transporta fibras ESG (eferentes somatica
general) que inervan al musculo recto lateral en la érbita. Surge del tronco
del encéfalo, entre la protuberancia y el bulbo raquideo, se dirige hacia
delante, atravesando la duramadre que cubre el clivus, continua hacia
delante entre la duramadre y el apice de la porcion petrosa del temporal para
formar un angulo recto y entrar en la pared lateral del seno cavernoso,
debajo del nervio tréclear. Penetra a la 6rbita por la fisura orbital superior y
atraviesa el anillo tendinoso comun penetrando al musculo recto lateral por

su cara medial.

La funcién de este nervio craneal es la contraccion del misculo recto lateral

provocando el movimiento del ojo lateralmente alejandolo de la linea media.
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Troclea

, Oblicuo superior

Fig.13. Masculos rectos medial, superior, lateral y oblicuo superior.*®
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Fig.14. MGsculos extraoculares.”

Fig.15. Movimientos realizados por los misculos extraoculares.'®
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3.2 NERVIO FACIAL

Este nervio proporciona la movilidad a los musculos cutaneos de la cara y
cuello; recoge la sensibilidad gustativa de los dos tercios anteriores de la
lengua, tiene ramas parasimpaticas para las mucosas nasales, glandulas

lagrimal, salivales sublingual y submandibular.

Sus componentes funcionales son:

Aferencia Visceral Especial (AVE): se encarga del gusto de los dos tercios

anteriores de la lengua.

Eferente Visceral General (EVG): son parte de la fraccién parasimpética de
la division autonoma del Sistema Nervioso Periférico y estimula la actividad
secretora de la glandula lagrimal, glandulas salivales submandibulares y
sublinguales, y de las membranas mucosas de la cavidad nasal, el paladar

duro y blando.

Eferente Visceral (branquial) Especial (EVE): para los masculos de la cara
“musculos de la expresion facial”. Derivados del segundo arco faringeo, el

musculo estapedio, el vientre posterior del digastrico y el estilohioideo.

El nervio facial emerge por la superficie lateral del tronco encefélico, entre la
protuberancia y el bulbo raquideo. Se compone de una raiz motora de gran

tamafio y una raiz sensitiva mas pequefia (nervio intermediario de Wrisberg).

Las raices sensitiva y motora cruzan la fosa craneal posterior y abandonan
la cavidad craneal a través del conducto auditivo interno. Tras entrar en el
conducto del nervio facial, en la porcion petrosa del hueso temporal, las dos
raices se fusionan, dando lugar al nervio facial. Proximo a este punto, el
nervio aumenta de tamafio y forma el ganglio geniculado, recorriendo el

interior de la porcion petrosa.
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En el ganglio geniculado, el nervio facial, cambia de direcciébn y emite al
nervio petroso mayor, que transporta fibras parasimpaticas preganglionares
(EVG), destinadas a las glandulas lagrimales, de la mucosa nasal y fibras
gustatorias procedentes del paladar blando. El nervio facial continda a lo
largo del conducto 6seo, emitiendo el nervio estapedio (motor) destinado al
musculo estapedial que defiende de los ruidos de gran intensidad y el nervio
cuerda del timpano, con axones gustatorios pertenecientes a los dos tercios
anteriores de la lengua y fibras parasimpaticas para las glandulas salivales
submandibular y sublingual, antes de abandonar el craneo a través del

agujero estilomastoideo.

Cuando el nervio facial abandona el craneo a través del agujero
estilomastoideo, penetra en la parétida ramificandose en su interior para
formar el plexo parotideo que inerva los masculos cutaneos de la cara y del

cuello.

Una vez que el nervio facial atraviesa el agujero estilomastoideo y antes de
introducirse a la pardtida emite las ramas: al nervio auricular posterior, la
rama estilohioidea y la digastrica para el vientre posterior del musculo

digastrico.

" 47 R omv »

Fig.16. MUsculo estapedio.’®
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Fig.17. Se muestra el masculo digastrico, nervio auricular posterior y rama
digastrica derivadas del nervio facial. *®

Una vez en la parétida se divide en cinco ramas: temporal, cigomatica,
bucal, marginal mandibular y cervical, que se distribuyen en los musculos de

la cara.

__

Fig. 18. Ramas del nervio facial (VII). *8
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Fig.19. Componentes de las partes periféricas del nervio facial (neuronas sensitivas
en azul, motoneuronas en rojo y neuronas parasimpaticas preganglionares y
posganglionares en verde.?
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4. LOS MUSCULOS FACIALES

El encuentro “cara a cara” es una importante forma de contacto inicial entre
los seres humanos. Parte de este intercambio incluye el uso de expresiones
faciales para transmitir emociones. De hecho, un médico puede obtener
informacion valiosa acerca del estado de salud del paciente mediante la
inspeccion de su rostro. Como la contraccion de estos musculos es la
responsable de las expresiones de la cara, a veces se les conoce como
“musculos de la expresion facial’. Estos musculos se desarrollan a partir del
segundo arco faringeo y estan inervados por el nervio facial (VII). Se sitdan
en la fascia superficial. Pueden originarse tanto en los huesos faciales como

en las fascias y se insertan en la piel.

Fig.21. Musculos de la cara.?
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EL MUSCULO OCCIPITOFRONTAL

Se halla formado por dos vientres musculares: el occipital y el frontal, unidos
por una aponeurosis intermediaria, la aponeurosis epicraneal. El vientre
occipital esta inervado por el auricular posterior, ramo del facial, en tanto que
en el vientre frontal terminan los ramos frontales derivados del mismo nervio.
Son musculos tensores de la aponerurosis epicraneal, cuando se contraen al
mismo tiempo; si s6lo se contrae el occipital, entonces la aponeurosis y los
tegumentos que la cubren se desplazan hacia atrds; la contraccion del
frontal aisladamente eleva las cejas y forma arrugas transversales en la
frente dando expresion a la fisonomia durante la atencion, la sorpresa, la

admiracion y el espanto.

ORBICULAR DE LOS PARPADOS

Es un musculo aplanado y ancho que rodea el orificio palpebral. Por dentro
se inserta por medio de un tendén, denominado tendén del orbicular, el cual
se halla dividido en dos porciones. La porcion directa se inserta en el borde
anterior del canal lacrimonasal y la otra o porcion refleja, lo hace en el borde
posterior de dicho canal; en el angulo que forman las dos porciones esta el

saco lagrimal.

De esas dos ramas de insercién, se origina un tendon unico, dirigido hacia
fuera, que no tarda en dividirse en dos ramas divergentes, una superior y
otra inferior, que se dirigen hacia el parpado correspondiente. Las fibras
superiores del orbicular se dirigen hacia arriba y afuera, mientras que las

inferiores llevan direccion oblicua hacia abajo y afuera.
Los nervios que penetran en el orbicular proceden de la rama superior del

facial (la rama temporal). Funciona a manera de esfinter del orificio

palpebral, cerrandolo cuando se contrae. También se cierra dicho orificio,
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merced a la tonicidad del orbicular, cuando el elevador del parpado deja de

contraerse.

EL MUSCULO SUPERCILIAR O CORRUGADOR DE LA CEJA

Se halla situado en un plano mas profundo que el orbicular y ocupa la parte
interna del arco superciliar. Se inserta en la parte interna del arco superciliar,
donde su insercion se confunde casi con la insercion del superciliar del lado
opuesto; desde ese lugar se dirigen sus fibras hacia fuera y arriba, forman
un arco de concavidad inferoexterna y se entrecruzan con las del orbicular.
Por ultimo, terminan en la cara profunda de la piel de las cejas. Se halla
inervado por los nervios palpebrales procedentes de la rama superior del

facial (la rama temporal).

Fig.22. Muasculo corrugador de la ceja o superciliar y Masculo orbicular de los
parpados con sus porciones orbitaria y palpebral.*®

MUSCULOS DE LA NARIZ:
PIRAMIDAL

Este musculo se halla situado en el dorso de la nariz, se inserta por abajo en
los cartilagos laterales de la nariz y en el borde inferior de los huesos propios
de la misma; sus fibras se dirigen hacia arriba hasta la region interciliar,

donde se mezclan con las del frontal, pero sin confundirse con ella. Se
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insertan finalmente en la cara profunda de los tegumentos de dicha region.
Recibe su inervacion procedente de los nervios suborbitarios de la rama

superior del facial (la rama temporal).

Es antagonista del frontal y desplaza hacia abajo la piel de la region

superciliar produciendo en ella pliegues transversales.

TRANSVERSO DE LA NARIZ

Este muasculo posee una forma triangular y esti colocado en el ala de la
nariz. Por dentro se inserta sobre el dorso de la nariz, donde parcialmente se
confunde con el lado opuesto; sus fibras se dirigen luego hacia abajo y
afuera y a nivel del ala de la nariz se dividen en un haz anterior que termina
en la piel y otro posterior que se contintia con el masculo mirtiforme. Recibe

inervacion de las ramas suborbitarios del facial.

La contraccion de sus haces posteriores aplasta el ala de la nariz reduciendo
la amplitud de los orificios, en tanto que la contraccion de sus fasciculos

anteriores levanta la piel del ala de la nariz.

MIRTIFORME

Se extiende del maxilar superior al borde posterior del ala de la nariz. La
insercion inferior del mirtiforme se hace en la fosa del mismo nombre y en
parte de la giba canina; desde estos lugares sus fibras se dirigen hacia
arriba y van a insertarse las anteriores al tabique nasal, las medias se fijan
en el borde posterior del cartilago del ala de la nariz; por ultimo, las

posteriores se contindan con las fibras posteriores del transverso de la nariz.

El masculo mirtifome se halla inervado por los nervios suborbitarios que
proceden de la rama superior del facial. Es depresor del ala de la nariz y

constrictor de sus aberturas.
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Fig.23. Masculos de la nariz.?

MUSCULOS DE LOS LABIOS.

Se incluyen a todos los musculos que convergen en la abertura de la boca,

son los siguientes:

ORBICULAR DE LOS LABIOS

Este musculo se halla situado en el orificio de la boca y se extiende de una
comisura labial a la otra. Este muasculo se divide en dos: el superior o
semiorbicular superior y el inferior o semiorbicular inferior. El primero se
extiende de una comisura a otra a lo largo del labio superior, sus fibras
principales se originan a los lados de la linea media de la cara profunde de la

piel y de la mucosa labial. El semiorbicular inferior posee también un haz
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principal que se extiende de una comisura a la otra y forma por si solo casi la

totalidad del labio inferior.

Una rama del nervio termporofacial inerva al semiorbicular superior; en
cambio la inervacion del inferior se hace mediante un nervio procedente del
cervicofacial. Funciona a manera de esfinter, cerrando la abertura bucal o
simplemente modificandola, interviniendo en la pronunciacion, en la accion

de silbar, succionar o besar.

Fig.24 Musculo Orbicular de los labios.?®

BUCCINADOR

El mudsculo buccinador forma el componente muscular de la mejilla y se
emplea siempre que se desea expulsar enérgicamente el aire de los
carrillos, constituye la pared lateral de la cavidad bucal (regién de los
carrillos). Por atras, se inserta en la parte posterior del reborde alveolar de
los dos maxilares, en la parte correspondiente a los tres Ultimos molares, en
el ligamento pterigomaxilar y en el borde anterior de la rama ascendete;
desde esos lugares, sus fibras convergen hacia la comisura de los labios y

terminan en la cara profunda de la piel y de la mucosa de esa comisura.
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Recibe inervacion de los nervios temporofacial y cervicofacial, por su
contraccion, estos musculos mueven hacia atras las comisuras de los labios,
ampliando el diametro transversal del orificio bucal. Por otro lado, cuando los
carillos se hallan distendidos, la contraccién de los buccinadores los
comprime contra los arcos alveolares e influye, por consiguiente, en los

movimientos de la masticacion y en el silbido.

Ptecigoideo externo 33

terigotdeo interno

W Orbicular
de los labios

Triangular
de los labios

 Cuadrado
de la barba

_ Triangular
de los labios

Fig.25. Masculo Buccinador (1) y conducto de Stenon (2).%

ELEVADOR COMUN DEL ALA DE LA NARIZ Y DEL LABIO SUPERIOR

Es un musculo colocado en sentido vertical que se extiende de la apdfisis
ascendente del maxilar superior al labio superior. Se inserta por arriba en la
cara externa de la apofisis ascendente del maxilar superior y en ocasiones
su insercion se extiende a los huesos propios de la nariz y a la apdfisis
orbitaria interna del frontal; se dirige después verticalmente hacia abajo y al

nivel de la base de la nariz y el externo continla mas abajo hasta fijarse en
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la cara profunda de la piel del labio superior. Recibe inervacion del

temporofacial y eleva el ala de la nariz y el labio superior.

ELEVADOR PROPIO DEL LABIO SUPERIOR

Se extiende de la porcion suborbitaria al labio superior. Esté cubierto por el
orbicular de los parpados en su parte superior y por la piel en su parte
inferior; en cambio su cara profunda cubre el canino. Por fuera, se relaciona
con el cigomético menor y por dentro con el elevador comun del labio
superior y del ala de la nariz. Esta inervado por ramos del temporofacial y

eleva el labio superior.

CIGOMATICO MENOR

Se extiende del hueso malar al labio superior. Por arriba se inserta en el
hueso malar; se dirige luego hacia abajo y adelante para terminar en la cara
profunda de la piel del labio superior, por fuera del elevador propio del
mismo. Lo inerva el facial y desplaza hacia arriba y hacia fuera la parte

media del labio superior.

CIGOMATICO MAYOR

Como el anterior, se extiende del malar al labio superior. Por arriba, se fija
sobre la cara externa del hueso malar, por afuera del anterior; se dirige luego
oblicuamente hacia abajo y adelante para terminar en la cara profunda de la
piel de la comisura labial correspondiente. Recibe, como el anterior, ramas

del facial. Desplaza hacia arriba y afuera la comisura labial.

RISORIO DE SANTORINI

Es el méas superficial de los musculos de la pared lateral de la boca y se

extiende de la region parotidea a la comisura labial. Por atras, se inserta en
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el tejido celular que cubre a la regién parotidea; después, sus fibras
convergen hacia delante y se fijan en la cara profunda de la piel de la
comisura labial. Recibe su inervacion del nervio cervicofacial. Desplaza
hacia atras la comisura labial. Cuando se contraen los dos al mismo tiempo

producen la sonrisa, de donde deriva el nombre de este musculo.

Fig.26. Musculos elevador comun del labio superior y del ala de la nariz, cigomatico
mayor y menor, triangular de los labios y cuadrado de la barba.?

TRIANGULAR DE LOS LABIOS

Se extiende de la mandibula a la comisura labial. Se inserta por medio de
laminas aponeur6ticas en el tercio interno de la linea oblicua externa del

maxilar inferior; sus fibras convergen luego hacia la comisura de los labios,
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donde se mezclan con las del cigomatico mayor y las del canino, para
terminar en la cara profunda de los tegumentos. Esta inervado por la rama
cervical del facial. Desplaza hacia abajo la comisura de los labios, por tanto,

proporciona a la cara expresion de la tristeza.

CUADRADO DE LA BARBA

Se extiende también del maxilar inferior al labio inferior, se origina
inferiormente en el tercio interno de la linea oblicua externa del maxilar
inferior. Después se dirige arriba y adentro hasta alcanzar por su borde
interno y en la linea media, a su homénimo del lado opuesto; termina en la
cara profunda de la piel del labio inferior. Recibe su inervacion de la rama

cervical del nervio facial. Desplaza hacia abajo y afuera el labio inferior.

BORLA DE LA BARBA

Fig.27. Musculos de la Borla de la barba.?

Se halla colocado al lado de la linea media y se extiende de la sinfisis
mentoniana a la piel del mentén. Por arriba se inserta en la mandibula, a los

lados de la linea media y por debajo de la mucosa gingival; sus fibras se
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dirigen después hacia abajo y adentro para terminar en la cara profunda de
la piel del menton. Recibe su inervacion de las ramas cervicales del nervio
facial. Al contraerse los musculos de ambos lados levantan la piel del

menton y la aplican contra la sinfisis.

Existen otros grupos que no se encuentran en el rea definida como la cara,
considerados como musculos de la expresion facial, inervados por el nervio
facial, este grupo incluye al musculo platisma, los auriculares y el

occipitofrontal.

El masculo platisma es una ldmina muscular delgada y extensa que se
encuentra en la fascia superficial del cuello. Se origina por debajo de la
clavicula, en la region toracica superior y asciende por el cuello hasta

alcanzar la mandibula. La contraccion tensa la piel.

Los musculos auriculares, anterior, superior y posterior, son tres muasculos
que se encuentran relacionados con la oreja, el musculo auricular anterior
tracciona la oreja hacia arriba y hacia delante, el auricular superior al
contraerse eleva la oreja y el musculo auricular posterior al contraerse

repliega la oreja y la eleva.

Fig.28. Musculos auricular posterior, anterior y superior.*®
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Fig.29. Expresiones faciales que se pueden realizar gracias a los masculos de la
expresion facial.??
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5. EPIDEMIOLOGIA Y FRECUENCIA

El sindrome de Moebius es un raro trastorno que afecta tanto a hombres
como a mujeres, con solo 1 caso de cada 10.000 nacidos segun Goémez
Valencia y 1 de cada 20, 000 a 30, 000 segin Diaz Fernandez** y sélo un
total de menos de 500 casos descritos en todo el mundo,? ® en una encuesta
realizada en el 2005 por Villafranca. Los nacidos con el sindrome que
reciben el cuidado apropiado pueden alcanzar una vida normal. Sin embargo
debido a los sintomas presentes durante la infancia y la nifiez, las
complicaciones respiratorias, la mal nutricion, etc., pueden conducir a la

muerte.

A nivel internacional se reconoce un 2% de la poblacion afectada, los paises
mas afectados son Espafia y Brasil; de los cuales se sabe de 69 casos en
Espafia y en Brasil 300 personas en el 2004%°, se piensa que existe una
mayor incidencia ya que se relaciona con la popularidad de “misoprostol”

como agente abortivo, a pesar de su falta de eficacia.

En el Estado de México se han reportado 11 casos; en el hospital Infantil
Federico Gomez en el Distrito Federal se reportaron 31 pacientes en el
periodo de 1994-2004; 23 casos en Villahermosa, Tabasco en un periodo
de 20 afios (1987 al 2007).

En Estados Unidos alrededor de 300 casos han sido descritos, la
prevalencia se reporta como 0.002 - 0.0002 %, en ltalia se reportaron 48
pacientes con sindrome de Moebius en el periodo comprendido de afio 2003
al 2007 (23 hombres y 25 mujeres) *?y en Holanda se presentaron 4 casos

reportados de 189, 000 nacimientos en el afio 2009.%°
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6. ETIOLOGIA

En la actualidad, se desconoce la verdadera causa; se han propuesto varias
hipétesis patogénicas que implican tanto procesos genéticamente
determinados como alteraciones adquiridas durante el periodo gestacional,
pero ninguna de ellas explica la variabilidad de la sintomatologia ni la

disparidad de los hallazgos anatomopatoldgicos.
6.1 FALTA DE APORTE SANGUINEO

La etiologia de éste sindrome solo puede explicarse si se entiende como un
sindrome de “mal desarrollo” del rombencéfalo,”” originado por una
interrupcion del flujo sanguineo en la embriogénesis entre la sexta y octava
semanas después de la concepcion, que podian ser consecuencia de

defectos genéticos o factores ambientales relacionados.

Fig.30. Embridn de 34 a 40 dias. 10. Arteria diencefalica; 11. Arteria mesencefalica;
12. Tronco de la arteria cerebral posterior; 13. Nervio lll; 14. Arteria cerebelosa
superior; 15. Arteria basilar; 16. Nervio VIII; 17. Componente de la arteria
cerebelosa anteroinferior; 18. Nervio 1X; 19. Arteria vertebral; 20. Nervio X; 21.
Anastomosis basilovertebral lateral primitiva.?®
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En la actualidad, la etiologia con el apoyo experimental se fundamenta en la
hipétesis, segun la cual existe una interrupcion en el suministro sanguineo
que resulta: 1) de la regresion prematura de la arteria trigeminal primitiva y/o
2) formacion retrasada u obstruccion de la arteria basilar y/o arterias
vertebrales, lo que implica una insuficiencia vascular para el feto que genera
falta de oxigeno y nutrientes a las células metabdlicas durante el periodo de
formacién de los nicleos craneanos, desencadenando agenesia o hipoplasia
nuclear. Algunos autores consideran que las zonas que permanecen sin
irrigacion  durante un lapso prolongado pueden ser asiento de

malformaciones.'® %

Los posibles factores causales de esta isquemia serian los de orden
ambiental, disturbios fisiopatoldgicos y genéticos o el uso ilicito de drogas

(misoprostol, cocaina y talidomida). 3 3!

6.2 AGENTES TERATOGENOS

Se denominan factores teratogénicos a los capaces de generar mecanismos
fisicos 0 bioquimicos, los que méas tarde se traducirdn en malformaciones
congénitas. El agente teratogénico puede intervenir simultaneamente sobre
distintos procesos, determinando lo que se conoce como sindromes y asi

presentar varias alteraciones asociadas.*

Un agente teratbgeno que se involucra en el origen del sindrome de Moebius
es el misoprostol, un analogo de la prostaglandina E1, el cual inicialmente
fue comercializado para la prevencion y tratamiento de Ulceras géstricas y
duodenales. Actualmente su uso se ha empleado en el ambito gineco-
obstétrico para lograr la maduracion cervical y asi inducir el trabajo de parto
o facilitar la extraccion de restos embrionarios, también para la interrupcion

temprana del embarazo.? 33! %
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Las propiedades del misoprostol se han ido conociendo a nivel de la
poblacion general, siendo cada dia mas comun su uso como método
abortivo. ElI misoprostol administrado por via oral o vaginal causa un
sangrado vaginal a las pacientes que lo utilizan como agente abortivo, pero

solo se trata de amenaza de aborto y el embarazo continla.

El misoprostol genera un efecto vasoconstrictor, que produce isquemia
transitoria fetal afectando principalmente los nlcleos de los nervios
craneales facial y abductor, localizados en la porcién ventral del

rombencéfalo, con carencia relativa de tejido.® %> %

El principal mecanismo propuesto hace referencia a las contracciones
uterinas intensas y prolongadas que genera una reduccién del flujo
sanguineo en ciertas areas (nervios craneales), la restriccion del crecimiento
y movimiento fetal adecuado. En el caso de alteraciones de las
extremidades, estas se generarian por este mecanismo mixto. Por tanto,
dichas contracciones pueden potencialmente crear un trastorno vascular en

la unidad feto-placenta.?® 30 3% 33

En nuestro pais asi como en Brasil, algunos paises de Europa y otros, el
misoprostol es usado con fines abortivos. El aborto suele ocurrir en
combinacion con otras drogas (como Mifepristone), pero en un gran niumero

de casos el aborto no se produce.®

En un informe del 2005, Puvabanditsin describié el caso de un recién nacido
con sindrome de Moebius asociado al sindrome de Poland que pudieron
estar relacionados con el uso continuo de cocaina durante el primer trimestre
del embarazo. Los autores postularon que la exposicion a la cocaina puede

haber interrumpido el suministro vascular del feto.3*
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6.3 GENETICOS

Con relacion al aspecto genético, la mayoria de los casos del sindrome de
Moebius son esporadicos, lo que significa que se producen en personas sin
antecedentes de la enfermedad, aunque en un pequefio porcentaje ha
encontrado la posibilidad de que el sindrome de Moebius sea un fenébmeno
determinado genéticamente. Los patrones de herencia observados en
familias afectadas son heterogéneos, incluyen herencia autosémica
recesiva, autosomica dominante y ligada al cromosoma X. Se han realizado
estudios citogenéticos y se han encontrado varios genes relacionados a
varias familias, lo que demuestra la heterogeneidad genética de esta

condicion.% %

Ziter en 1977 identific6 una translocacion reciproca entre los cromosomas
13g12.2 y q13 en 3 generaciones de una familia con sindrome de Moebius
(lamado MBS1), posteriormente Verzij col., mostraron heterogeneidad
genética de esta patologia al identificar, a partir del andlisis de ligamento en
dos familias alemanas afectadas que presentan un patrén de herencia
autosémico dominante con reducida penetrancia, dos loci genéticos
asociados al sindrome de Moebius en los cromosomas 3q21-g22 (MBS2) y
10921.3-q22.1 (MBS3). Por otra parte, Donahue vy colaboradores
identificaron una translocacion en un paciente con sindrome de Moebius en
t(1;11)(p22;p13) y posteriormente Nichikawa y colaboradores confirmaron la
asociacion del locus 1p22 (MBS4) al encontrar una translocacién reciproca
entre los cromosomas 1 y 2 t(1;2)(p22.3;9g21.1) en otro paciente con el

sindrome de Moebius. 1% 11 3738, 39, 40, 41

Se ha estudiado la serie de loci (MBS1, MBS2, MBS3, PGT, GATA2, ERG2)
y mas recientemente PLEXIN D1 como posibles causantes pero sin poder
establecer a alguno de ellos como determinante. Debido a la inconsistencia

en la definicion de la condicion, el papel de la herencia en el sindrome de
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Moebius no esta claro y ningln gene estudiado se asocia como responsable

del sindrome 35, 36 37, 38, 39, 40

Traslqcacién
Reciproca

Fig.31.Dibujo que muestra una traslocacién reciproca.*

La ausencia de mutaciones que indiquen el origen de la enfermedad, justifica
la investigacion de nuevos genes que puedan explicar la etiologia genética
del sindrome. Estos estudios son bastante dificiles de realizar por la
presentacion esporadica del sindrome y los casos familiares son poco
frecuentes. Por otra parte, la variada manifestacion clinica hace dificil reunir
en un trabajo de revision la suma de los aspectos clinicos individuales

publicados en la literatura.
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7. MANIFESTACIONES FACIALES

Los pacientes con el sindrome de Moebius presentan paralisis del nervio
motor ocular externo o abductor (VI par craneal) ocasionando que los
pacientes no puedan mover los ojos horizontalmente, esto se produce
porque este nervio inerva al musculo recto lateral que promueve el
movimiento de este musculo y la atrofia de éste causa un desequilibrio con
el masculo recto medial lo que da origen al estrabismo interno, obligando a
mover constantemente la cabeza hacia los lados para enfocar un objeto.

Fig.32. Fotografia que muestra el estrabismo interno, puente nasal alto y ancho.®

Por otro lado la parélisis congénita del nervio facial (VII par craneal) causa
paralisis de los musculos de la expresion facial, por tanto no son capaces de
hacer expresiones normales, como sonreir y hacer gestos. Tienen una
apariencia facial estatica y asimétrica (paralisis es unilateral), o bien una
apariencia simétrica cuando la pardlisis es bilateral. A causa de la deficiencia
motora de la cara, las personas con sindrome de Moebius a menudo tienen

problemas para interactuar en su entorno social.

No se forman arrugas en la frente por la afeccion en el masculo
occipitofrontal, no pueden corrugar la nariz debido a la afectacion del
musculo piramidal y no pueden elevar las cejas ya que se ve involucrado el
musculo corrugador superciliar o corrugador de la ceja. La pérdida de tono
del musculo orbicular del ojo ocasiona eversion del parpado inferior y no
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existe contacto con la superficie del globo ocular, no cubren la cérnea, lo que
impide que se lubrique e hidrate, a consecuencia de ello, se hace vulnerable
a la ulceracion. La conjuntiva estda mal protegida por lo que existe
conjuntivitis recurrente o cronica, en ocasiones se presenta epifora y

gueratoconjuntivitis crénica.

Fig.33. Fotografias de un nifio de 8 afios con sindrome de Moebius, muestran la
apariencia estatica, poco expresiva, estrabismo interno, incompetencia labial, ligera
asimetria y la falta de desarrollo de la mandibula (micrognatia).*
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Fig.34. Fotografia de un nifio con sindrome de Moebius, se aprecia estrabismo
interno y falta de expresion facial.*®

Fig.35. Fotografias donde se aprecia cierre palpebral incompleto y los ojos se

desplazan hacia arriba y afuera.** *°
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Fig.36. Fotografia donde se aprecia estrabismo interno, apariencia estatica, poco
expresiva y puente nasal ancho y alto.**

Fig.37. Fotografia donde se aprecia apariencia estatica (cara de mascara),
implantacién baja de las orejas e incompetencia labial.?
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Fig.38. Fotografias que muestran la apariencia estatica, poco expresiva, estrabismo
interno, incompetencia labial y micrognatia.®
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Fig.39. Fotografia que muestran la apariencia estatica y poco expresiva “cara de

mascara”. *

Fig.40. Fotografias que muestran la apariencia estatica, poco expresiva (cara de
mascara), estrabismo convergente e incompetencia labial.*" *®
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El puente nasal es a menudo alto y ancho, particularmente durante la
infancia y la nifiez temprana es mas notoria. Se extiende hacia abajo para

incluir la punta nasal y asi resulta, una prominencia media superior.

Se aprecian alteraciones en la audicion, si existe lesion en el octavo par
craneal (vestibulococlear) y por parte del nervio facial responsable de inervar
el masculo estapedial en el oido, ya que los sonidos parecen ser

anormalmente fuertes (hiperacusia).

7.1NACIMIENTO.

Generalmente el recién nacido no tienen una expresiéon normal, cuando el
nifio llora produce sonidos y lagrimas en ausencia de mimica facial propia
del llanto, (falta de arrugas, asimetria), la base de la nariz es ancha,
implantacion baja de las orejas, puede presentar ptosis palpebral, pliegues
epicéanticos, lo que confiere al paciente un aspecto mongoloide. Pueden
presentar malformaciones de algunos de sus miembros, como pie
equinovaro, sindactilia, braquidactilia ademés de micrognatia e incapacidad

para cerrar la boca.

Existen alteraciones durante la succion (su capacidad es deficiente), lo cual
interfiere en conseguir una nutricibn adecuada, por lo que se debe
administrar alimentacion asistida; muestra dificultad para contener la saliva
(sialorrea), durante la dormicion se aprecia un cierre palpebral incompleto,
los ojos se desplazan hacia arriba, sin desplazamiento lateral y ausencia de

parpadeo.
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Fig.41. Fotografias de recién nacidos que presentan falta de la expresion facial
normal, estrabismo interno, incompetencia labial y sialorrea.?® *

Fig.42 Fotografias que muestra cuando el nifio llora produce sonidos y lagrimas en
ausencia de la mimica facial propia del llanto. ?® %
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Fig.43. Fotografias que muestra la falta de desarrollo de la mandibula,
incompetencia labial e implantacién baja de las orejas.*

Fig.44. Fotografias que muestra un nifio con sindrome de Moebius al llorar produce
sonidos y lagrimas en ausencia de la mimica facial propia del llanto.*°
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8. MANIFESTACIONES BUCODENTALES

Debido a la afeccién del nervio facial, se presenta debilidad de los musculos
de la boca y existen defectos en el lenguaje, por la dificultad para emitir los
sonidos labiales, la pronunciacion se ve alterada, hablan lento y fuerte, no
pueden silbar ni soplar (muasculo buccinador y orbiculares), presentan
problemas para comer o beber, existe incompetencia labial e incompetencia

bucal (sialorrea), ademéas de manifestar respiracion bucal.

Las manifestaciones extra orales son: la boca es pequefa (microstomia), su
abertura es limitada, los angulos de ésta se encuentran inclinados hacia
abajo (caida del angulo de la boca) o bien asimetria de la comisura labial,
cuando la lesién es unilateral, presentan sialorrea (salivacion excesiva), todo
esto es debido a que se ve afectada la rama bucal del nervio facial en los

musculos depresor del &ngulo de la boca y del orbicular de los labios.

Frecuentemente, la mandibula es ligera o moderadamente hipoplasica
(micrognatia), debida a la deficiencia de estimulacion muscular que limita el
crecimiento inicial del hueso mandibular. Existe incapacidad para realizar

trayectorias de movimientos mandibulares laterales y de protrusion.

Entre las manifestaciones intraorales se encuentran:

Como la lesion debilita o paraliza al musculo buccinador y el orbicular de la
boca, se acumulan los alimentos en el vestibulo bucal durante la
masticacion, lo que obliga a retirarlos manual o mecénicamente y por este

motivo se encuentran lesiones en los carrillos.

En cuanto al maxilar, en el paladar es ojival y profundo, en ocasiones
fisurado, afectando solo al paladar blando y la Uvula; la pérdida de la
sensibilidad en el paladar blando del lado afectado es debida a la afectacion

del nervio glosofaringeo.
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El arco mandibular y el maxilar estdn comprimidos, presentando apifiamiento
dental, mordida abierta y/o profunda, y puede manifestarse hipodoncia de
algunos dientes ya sea deciduos o permanentes o bien ambos; ademas son
evidentes defectos de la estructura como hipoplasias y por ultimo las
enfermedades mas frecuentes que se presentan en este sindrome son la

enfermedad periodontal y caries.

La hipoplasia unilateral de la lengua es frecuente, pero la hipoplasia bilateral
no se descarta debida a la afeccion del nervio hipogloso (XII par craneal), los
pacientes son incapaces de protruir su lengua més alla de los labios a causa
de su debilidad. Se presenta ademéas lengua fisurada, atrofica y con
debilidad, glosoptosis, frenillo lingual corto por lo que la succion y deglucion
es ineficaz. Si la lesion incluye el IX par craneal (glosofaringeo) habra una
pérdida del gusto en el tercio posterior de la lengua. Si la pérdida de
sensibilidad gustativa es en los dos tercios anteriores de la lengua y el

paladar, solo se ve afectado el nervio facial.

Puede que exista la presencia de una voz tosca o ronca debido a la paralisis
de la cuerda vocal, inervada por el nervio vago. Un caso con sindrome de
Moebius presentd pardlisis congénita bilateral de las cuerdas vocales

reportado por Kanemoto en el 2007.>*
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Fig.45. Fotografias que muestran la incompetencia labial y descenso del angulo de

la boca.

12, 26, 52, 53
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Fig.46. Fotografia que muestra la forma del paladar ojival y profundo.*

Fig.47.Fotografia que muestra el paladar fisurado y apertura limitada de la boca.

Fig.48. Fotografia que muestra la forma del paladar ojival y profundo.®?

45
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Fig.50. Fotografia que muestra el apifiamiento e hipépasia en los érganos dentarios
(centrales y laterales superiores).>

Fig.51. Radiografia panordmica, ausencia de los incisivos inferiores de la primera y
segunda denticién de un paciente con sindrome de Moebius.?
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9. OTRAS ALTERACIONES

Existen otras alteraciones de este sindrome y son las malformaciones
musculo-esqueléticas entre las que se encuentran: la hipoplasia, la aplasia
unilateral o bilateral del musculo pectoral mayor o del masculo esternal y/o
ausencia o de la glandula mamaria e hipoplasia de la porcion proximal de las
costillas (sindrome de Poland), ocurre en un 15% de los casos,
predisponiendo al paciente a episodios sucesivos de problemas
respiratorios. También puede presentarse, hipoplasia glutea, hipoplasia de
musculos abdominales y agenesia diafragmatica, aunque en este caso los

pacientes mueren.

Fig. 52. Pacientes con agenesia del musculo pectoral mayor (asociacion del
Sindrome de Poland-Moebius).** >*

Los defectos en las extremidades ocurren aproximadamente en un 50% de
los casos, dentro de estos encontramos deformidades de las manos y los
pies. El 20% incluyen principalmente, la sindéctilia (fusion congénita de 2 6
mas dedos entre si) y la braquidactila (malformacién de los dedos
anormalmente cortos), pie equino varo con un 30% (pie torcido o invertido

hacia abajo) con frecuencia bilateral y en algunos ausencia o hipoplasia del
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radio, el cubito, los metacarpianos o las falanges y agenesia de algin

miembro.2®

Otros hallazgos poco frecuentes pueden incluir defectos congénitos del
corazoén, las documentaron 3 casos de cardiopatias congénitas asociadas a
este sindrome: dos defectos septales ventriculares, uno de ellos asociado a
dextrocardia y un caso con transposicién de grandes vasos; anormalidades
de tracto de urinario, hipogenitalismo e hipogonadismo hipogonadotrofico se

ha encontrado solo en 6 casos.> *°

Del 10% al 15% se observa un grado de retraso mental apacible. Las
deformidades fisicas severas causan a menudo un retraso relativo en
desarrollo psicomotor claro que tiende a mejorar cuando el nifio acude a

terapias. 2> %

En un estudio realizado en el aflo 2005, en el que se aplicaron pruebas
psicologias amplias, no se encontrd déficit en el intelecto. Los nifios con
sindrome de Moebius generalmente son clasificados en el rango de
normales. Sin embargo, a causa de su falta de expresion facial y dificultades
del lenguaje, los problemas de sialorrea y los movimientos anormales en sus

0jos, son a menudo erréneamente catalogados como deficientes mentales.®

Fig.53. Fotografia de nifio con sindrome de Moebius con aparente retraso mental.?®
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Fig.54. Fotografias que muestran el pie equino varo (pie torcido o invertido hacia abajo)
bilateral en nifios con sindrome de Moebius.?®*®
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Fig. 55. Fotografias que muestran Braquisindactilia de las manos. * 5% %

Fig.56. Fotografias que muestran la presencia de braquidactilia (dedos cortos) en la
mano derecha de una nifia con sindrome de Moebuis.?
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Fig.57. Fotografia que muestra Sindactilia en la mano derecha un paciente con
Sindrome de Moebius.*

Fig.58. Fotografia que muestra Sindactilia en el pie izquierdo en un paciente con
Sindrome de Moebius.*
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10. DIAGNOSTICO Y DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagndstico se realiza al momento de nacer, generalmente la madre o el
pediatra advierten que el recién nacido no tiene una expresion facial normal,
cuando el nifio llora produce sonidos y lagrimas en ausencia de mimica
facial propia del llanto, hay incapacidad para contener la saliva en la boca, la
succion es deficiente, hay incapacidad para desviar los ojos hacia fuera 'y en

ocasiones son evidentes las deformaciones de los miembros.

Para establecer el diagndstico de sindrome de Moebius, se requiere que el
paciente tenga pardlisis congénita del nervio facial y del nervio abductor, de
manera bilateral o unilateral. Desde luego puede asociarse disfuncion de
otros pares craneales, malformaciones oro-faciales, de los miembros
superiores o inferiores, defectos musculo-esqueléticos y ligero retraso

mental.

Es importante descubrir pronto la enfermedad, ya que estos nifios se les
pueden etiquetar erroneamente con retraso mental o como una paralisis
cerebral infantil inexistente. Dado que es una enfermedad muy rara, algunos
médicos la desconocen y no la diagnostican o bien la diagnostican

incorrectamente.

Por ahora no existen estudios bioquimicos que tipifiquen el diagnostico del
sindrome de Moebius. Algunos clinicos no realizan estudios de imagen del

cerebro y son muchos los expertos que los recomiendan.

La tomografia computarizada o la resonancia magnética del cerebro pueden
ser de gran ayuda, pueden mostrar calcificaciones bilaterales en las regiones
de los nucleos de los nervios VI y VI, estas calcificaciones no son
especificas para la enfermedad y el tronco del encéfalo puede aparecer con

hipoplasia.
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La resonancia magnética craneal puede ayudar a determinar
malformaciones cerebrales, la presencia de alteracion de la intensidad en la
sefal en el tegmento del tronco del encéfalo puede ayudar a identificar
pacientes con sindrome de Moebius que tienen riesgo de apnea. Aunque
generalmente no se indica, la ecografia prenatal ha localizado en el tronco

cerebral calcificaciones en el cerebro de los nifios en desarrollo.

La tomografia  computarizada  puede detectar  calcificaciones
troncoencéfalicas, en algunos pacientes, especialmente adultos, la
resonancia magnética ha puesto de manifiesto anomalias del encéfalo que
apoyan el diagnostico de sindrome de Moebius. Por otra parte obstante, el
examen del Sistema Nervioso Central de estos pacientes utilizando la
resonancia es indispensable para excluir otros procesos patolégicos

asociados.

Las radiografias convencionales pueden ser de gran ayuda en aquellos
casos en los que pone de manifiesto la presencia de malformaciones 0seas.
Y los diversos estudios neurofisiologicos de los que se dispone en la
actualidad (velocidad de conduccion nerviosa, electromiografia, estimulacion
motora repetitiva, etc.) son dificiles de practicar e interpretar en los recién
nacidos y lactantes, sin embargo son de enorme importancia para confirmar

la localizacion y extension de la lesion.

Algunos casos de paralisis facial ocurren como secuela de un traumatismo al
nacer, especialmente con el uso de forceps, las lesiones traumaticas no
forman parte del sindrome de Moebius, la electromiografia puede ayudar a
diferenciar este sindrome, de aquel producido por un traumatismo perinatal
que lesiona los nervios craneanos, los hallazgos en la electromiografia

pueden ayudar en el diagnoéstico diferencial.
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Existen otras entidades que presentan debilidad facial congénita y deben ser
excluidas antes de asumir el diagnostico de sindrome de Moebius. El

diagnéstico diferencial debe realizarse con:

* Traumatismo neonatal por el uso de férceps.

* Pardlisis pseudobulbar, caracterizada por la pardlisis de los masculos
inervados por los pares craneales localizados en el bulbo (masculos
de la deglucién, de la fonacion, lengua y labios) causada por una

lesion extrabulbar.

#* Distrofia  muscular congénita, es una afeccion hereditaria
caracterizada por el debilitamiento progresivo de la fuerza muscular

sin pardlisis, la alteracién es bilateral y simétrica.

* Miopatia congénita (enfermedad de Thomsen), enfermedad
hereditaria, mas frecuente en el hombre, cuando el enfermo ejecuta
un movimiento, sus musculos quedan contraidos durante algunos

segundos.

* Sindrome de Guillan-Barré, sindrome neurolégico de etiologia
desconocida, caracterizado por trastornos variables de la sensibilidad
y de la motilidad en donde existe una paralisis flacida y simétrica que
comienzan progresivamente en extremidades inferiores, tronco,
miembro superior y en ocasiones produce pardlisis facial,
acompafiados de un aumento de la albumina en el liquido

cefalorraquideo, sin aumento de las células.
* Sindrome de Millard- Gubler, en donde existe pardlisis troncular del VI

y VIl pares craneales del lado de la lesion y hemiplejia del lado

opuesto.
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* Sindrome de Foville protuberancial que se caracteriza por la
presencia de paralisis troncular del VI'y VIl pares craneales del lado
de la lesién, hemiplejia del lado opuesto y paralisis de los
movimientos conjugados de los ojos hacia el lado de la lesion. Por
ejemplo: pardlisis de los nervios VI y facial derecho y hemiplejia
izquierda e imposibilidad para desviar voluntariamente el eje de la

mirada hacia la derecha.”’
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11. TRATAMIENTO y REHABILITACION

Como no existe cura para el sindrome de Moebius, existen varias opciones
que pueden hacer que la vida del enfermo sea mas facil, con el cuidado y el

tratamiento adecuado puede mejorar la calidad de vida del paciente.

Al momento de nacer se requiere seguir una serie de medidas necesarias,
orientadas a prevenir complicaciones como el uso de lagrimas artificiales,
instrucciones para la alimentacion en los primeros meses como el uso de
botellas especiales (alimentador de Haberman, sonda de alimentacion) y

sello ocular nocturno.

Otro problema que toma particular importancia es la dificultad para el habla.
Los pacientes deben recibir terapia fisica y del lenguaje lo méas pronto
posible. La terapia puede mejorar el control motor y la coordinacion que le

permitan comer y hablar.

Una vez que estos problemas han sido superados, el siguiente que aparece
es la falta de expresion facial y el estrabismo interno que tienen enormes

repercusiones en el desarrollo intelectual y afectivo del nifio.

11.1 TRATAMIENTO QUIRURGICO

El tratamiento rehabilitatorio es fundamentalmente quirdrgico y esta
orientado a la correccion de las alteraciones oculares y de la fisonomia
facial. La cirugia puede darles la capacidad de sonreir mediante diferentes
técnicas. La edad idonea para la intervencion quirdrgica dependeré de las
repercusiones emocionales y percepcion que tienen los nifios afectados asi

como la capacidad para colaborar en su rehabilitacion.

El Instituto Nacional de Desordenes Neuroldgicos sefiala ademas que el
tratamiento siempre serd multidisciplinario ya que requiere de la
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colaboracion de un pediatra, un oftalmélogo, un cirujano plastico, un cirujano
maxilofacial, el cirujano dentista, el odontopediatra, los terapeutas fisicos, del

lenguaje, el cirujano general, el cirujano ortopédico y el psicologo. **

El objetivo del tratamiento es conseguir una apariencia lo més cercana a la
estética facial normal, sin dejar de lado los aspectos funcionales,
psicologicos y sociales del paciente. Es por esto que se han propuesto
multiples técnicas, orientadas en su mayoria a la correccion de las secuelas
de la pardlisis facial congénita, el estrabismo, el retrognatismo, correcciones

de hendiduras palatinas, etc.

Entre algunas técnicas quirirgicas para la reanimacion facial, se encuentra
la técnica dindmica de desplazamiento muscular regional que constituye la
opcién terapéutica mas empleada, porque presenta mas ventajas que
riesgos, esta depende de la capacidad que tengan los musculos para ser
reemplazados. Consiste en utilizar el misculo masetero, para reactivar la

boca y conseguir alguna expresividad mimica en el rostro.

Coiffman describié el empleo de la transferencia de musculo temporal con
cuatro lenguetas, alargadas con la fascia temporal, para la reanimacion
facial. Utiliza dos lenguetas para la funcion palpebral y dos lenguetas para la
funcién bucal, una para el labio superior y otra para el labio inferior, las
cuales eran suturadas sobre una banda de fascia lata, pasada alrededor de

los labios.>®
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Fig.60. Se muestra (a) la desinsercion del masculo temporal y su descenso hacia la
comisura labial y (b) su uniéon a la musculatura peribucal y posterior reinsercién en
el craneo.”

Fig.61. Esquema de la suspension de comisuras y labio inferior con fascia lata.”

1) 2)

Fig.62. Aspecto preoperatorio de la paciente con sindrome de Moebius (1).
Resultado postoperatorio en que destaca la mejoria del aspecto facial global (2),
empleando el desplazamiento del misculo temporal con cuatro lenguetas.?
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Fig.63. Paciente femenina con sindrome de Moebius, en el afio 2006 trasplanto el
musculo gracilis del lado izquierdo y en el 2007 del lado derecho. *2

Las intervenciones mas precoces que se realizan entre los 4 y los 6 afios
utilizan técnicas de autotrasplante muscular a distancia. El autotransplante
se basa en métodos microquirargicos, por lo que se toman musculos de la
cara interna del muslo (musculo gracilis), de la espalda o del pecho para
trasladarlos a la cara. Se obtiene gran actividad de movimiento y apropiada

vascularizacion.*?
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Fig.64. Posicion del masculo gracilis en la region subcutanea de la cara.'

Pero la terapia no acaba con la cirugia. Tras la correccion de la paralisis
facial hay que abordar otras malformaciones asociadas, como el tratamiento

de Ulceras cornéales o abrasiones.

La mayoria de los oftalmologos recomiendan retrasar la cirugia del
estrabismo debido a que la condicién, con frecuencia mejora con la edad. En
pacientes de edad avanzada, la insercion de una pesa de oro en el parpado

puede permitir el cierre, para proteger la cornea.

El pie zambo frecuentemente bilateral, se presenta en casi un tercio de los
pacientes y en la mayoria, la deformidad puede ser corregida por medio de

procedimientos ortopédicos o quirdrgicos.

El tiempo del tratamiento en especial la rehabilitacion es largo porque la

rehabilitacion resulta un tramo ineludible para completar el tratamiento.

11.2 TRATAMIENTO ODONTOLOGICO

En promedio, la esperanza de vida de los pacientes afectados con el

sindrome de Moebuis es la misma que la de cualquier individuo sano, por lo
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tanto existe la necesidad de un abordaje odontoldgico eficaz y temprano, con

el fin de establecer una adecuada salud oral y una mejor calidad de vida.

El tratamiento odontoldgico se enfoca al control y mantenimiento de la salud
oral, haciendo énfasis en la instruccion de higiene bucal y la alimentacion del

paciente, baja en carbohidratos. ®

Por presentar un cuadro de paralisis facial, el riesgo de enfermedades orales
son mayores y precoces. En algunos casos las malformaciones de los
miembros superiores dificultan e impide una buena manipulacion del cepillo
dental. La dificultad de tomar, sostener y presionar el mango del cepillo

predispone al desarrollo de lesiones cariosas y a la enfermedad periodontal.

Estos pacientes deben llevar a cabo controles odontolégicos periddicos, ya
que debido a la disminucién de la funcién de los masculos masticatorios, la
lengua hipoplasica y la ausencia del sellado perioral, dificultan la higiene
bucal. Se puede decir, que las lesiones cariosas y la enfermedad periodontal
principalmente la gingivitis puede atribuirse, en parte, a la higiene deficiente,
a los defectos del esmalte (hipoplasia), a la mal posicion dentaria y a una

dieta inadecuada (rica en carbohidratos).33 52 6

Para conseguir una buena higiene oral se hace necesaria una accion
educativa con las personas responsables del paciente, paralela a la
intervencién profesional. El abordaje preventivo es el eje del tratamiento, por
medio de raspados supragingivales, pulido dentario y aplicaciones tdpicas de

fluoruro para controlar la actividad cariosa en el paciente.®

Habra que aplicar cuidados preventivos y restauradores en los érganos
dentarios, con defectos congénitos en el esmalte, especificamente en las
hipoplasias o en fosetas y fisuras muy marcadas y en caso de que lo amerite

la eliminacién de caries y colocacion de materiales restauradores.
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Estos pacientes suelen tener muchas caries por la mala higiene. La
aplicacion de medidas preventivas rigurosas, tanto en el consultorio como en

el hogar, deben ser constantemente estimuladas.

Se requiere de evaluacion y tratamiento ortopédico para la intervencion
temprana de la mala oclusion que se genera por la alteraciéon en la funcion
muscular y falta de desarrollo de los maxilares y un tratamiento ortodéntico.
En caso de corregir una maloclusion, ésta puede ir de la mano con el

cirujano maxilofacial para la correccion quirtrgica de un retrognatismo.
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12. ATENCION AL PACIENTE EN LA PRACTICA
ODONTOLOGICA

Es de extrema importancia que el odontélogo se incorpore al equipo de
profesionales que brindara atencion a los pacientes con sindrome de

Moebius desde que se establece el diagnostico clinico.

El paciente con sindrome de Moebius es portador de anomalias congénitas
de las estructuras bucales y palatinas, para las cuales el tratamiento

odontolégico exige un equipo multidisciplinario organizado y entrenado. ®° ®*

El acercamiento del odont6logo hacia el nifio y sus familiares es muy
importante, porque en el primer contacto encontramos a los padres mas
aprehensivos de lo normal, con la preocupacién de la adaptacion de sus
hijos al profesional y al ambiente odontologico. Es un sentimiento de
sobreproteccion que puede obstaculizar los cuidados odontolégicos.
Debemos tranquilizarlos, conversar sobre la importancia de cuidado de la

cavidad bucal.

Nuestro equipo debe actuar con naturalidad, sin gestos de compasion, la
actitud debe ser positiva por parte de todo el personal. El tiempo de la
consulta debera ser breve, pero suficiente y en lo posible agradable para el
paciente y su familiar. Lo importante es que el paciente llegue al consultorio
relajado, dispuesto a cooperar, en un horario ideal que no interfiera con otras
actividades y que el odontélogo se programe para no hacerlo esperar mucho

tiempo en la sala de espera.

El profesional que trata con este tipo de nifios debe entrenarse y organizarse
para ejecutar trabajos sin tiempos perdidos, creando las condiciones para
que el tratamiento odontoldgico sea realizado dentro de los patrones de
calidad preestablecidos. Adecuar la técnica a la necesidad y a la

cooperacién del paciente, no significa practicar mala odontologia.®® &
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Durante la atencién odontolégica, debe tomarse en cuenta la limitada
apertura bucal, la micrognacia y la higiene bucal deficiente. Es
recomendable el uso de instrumentos especificos para odontopediatria, al
igual que una turbina con cabeza pequefia, fresas de cuello corto y el uso de

un mantenedor de apertura.®®

A lo largo de la atencion dental su rehabilitacion es lenta por el grado de
dificultad que implica, sin embargo no existe ninguna complicacion durante el
tratamiento. El paciente debera asistir regularmente a revisiones periddicas
en el consultorio dental dependiendo de los problemas bucales que se

presenten.

El odontdlogo al igual que todo prestador de servicios de salud debe actuar
con seguridad. Aun es limitado el numero de profesionales habilitados para
realizar la atencion a este grupo de pacientes. Para esto es necesario
adquirir los conocimientos y la seguridad necesarios, asi como la destreza y

la calma que serén los factores esenciales.

Fig.65. Nifia con sindrome de Moebuis en el consultorio dental.®
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CONCLUSIONES

Se destaca la necesidad de que el sector salud valore la facies inexpresiva
que se presenta en éste padecimiento, que se preste atencion a las
caracteristicas evidentes desde el primer contacto que se tiene con el
paciente. Es fundamental estar preparado para ofrecer una mejor orientacion

a los pacientes que presenten alguna alteracion.

A lo largo de la investigacion nos percatamos de que el paciente con
sindrome de Moebius es portador de anomalias en las estructuras bucales.
El odont6logo al incorporase al equipo de profesionales que le brinda
atencion a este tipo de pacientes, debe habilitarse para actuar con seguridad

y ofrecer una mejor orientacién y calidad de vida.

Alun es limitado el numero de profesionales habilitados, pero es
responsabilidad del médico estar actualizando sus conocimientos, ya que el
area médica siempre estard renovandose. Esperando que ésta investigacion
sea de utilidad para estudiantes y en general para todo aquel que quiera

conocer y ampliar sus conocimientos.
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