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INTRODUCCION

En este trabajo se hace la revision del sindrome de Moebius, y se hace
una correlacién con un paciente que padece este sindrome, el cual se
presentd para la atencion dental en la clinica periférica de Vallejo de la
Facultad de Odontologia de la UNAM.

Dado que este sindrome es congénito se debe conocer el desarrollo
embrionario en especial la formacion del tubo neural con la finalidad de
reconocer el momento y el lugar en que este es afectado y se produce el

sindrome.

Se aportan diversas hipdtesis sobre su etiologia que explican su
fisiopatogenia, las cuales se mencionan con el fin no solo de conocerlas si
no de tener una orientacion de como prevenir, controlar o saber si existe
riesgo de ciertas sustancias y aun como odontélogos dar una orientacion

a nuestros pacientes.

El diagnéstico inicial es clinico y se realiza cuando acaban de nacer, pero
aun asi es importante conocer como se diagnostica este sindrome y los

diagndsticos diferenciales.

La base de realizar esta investigacion es determinar desde el punto de
vista odontoldgico la atencion que se les debe de dar a estos pacientes y
conocer las manifestaciones estomatologicas de cabeza y cuello que se

pueden observar en este sindrome.
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INTRODUCCION

En este trabajo se hace la revision del sindrome de Moebius, y se hace
una correlacién con un paciente que padece este sindrome, el cual se
presentd para la atencion dental en la clinica periférica de Vallejo de la
Facultad de Odontologia de la UNAM.

Dado que este sindrome es congénito se debe conocer el desarrollo
embrionario en especial la formacion del tubo neural con la finalidad de
reconocer el momento y el lugar en que este es afectado y se produce el

sindrome.

Se aportan diversas hipdtesis sobre su etiologia que explican su
fisiopatogenia, las cuales se mencionan con el fin no solo de conocerlas si
no de tener una orientacion de como prevenir, controlar o saber si existe
riesgo de ciertas sustancias y aun como odontélogos dar una orientacion

a nuestros pacientes.

El diagnéstico inicial es clinico y se realiza cuando acaban de nacer, pero
aun asi es importante conocer como se diagnostica este sindrome y los

diagndsticos diferenciales.

La base de realizar esta investigacion es determinar desde el punto de
vista odontoldgico la atencion que se les debe de dar a estos pacientes y
conocer las manifestaciones estomatologicas de cabeza y cuello que se

pueden observar en este sindrome.



1. NOMBRE Y SINONIMIA

Sindrome de Moebius
Secuencia de Moebius
Aplasia nuclear congénita
Diplejia facial congénita
Agenesia nuclear

Disgenesia troncoencefalica® * >’

1.1 CONCEPTO

Es una compleja anomalia heterogénea congénita de los pares craneales
VIy VI, que se manifiesta clinicamente con paralisis facial que puede ser
completa o incompleta, unilateral o bilateral, y estrabismo interno,

observado desde el nacimiento. 1'% °

1.2 DEFINICION

Es una anomalia heterogénea congénita con multiples malformaciones de

los pares craneales VI 'y VIl y deformidades musculo- esqueléticas. *

2. CUADRO CLINICO

Se caracteriza por una lesion congénita de los pares craneales VI y VI, lo
cual produce una paralisis facial bilateral congénita y del masculo recto
externo del ojo, resultando un aspecto facial de mascara y un estrabismo

convergente.

En ocasiones, ademas de los pares craneales VI y VII, se puede

encontrar alteraciones en otros pares:



NERVIO

ACCION

PROBLEMA
PRODUCE

QUE

Motor ocular

Realiza la mayoria de

Estrabismo externo y ptosis

coman (111) los movimientos palpebral.
oculares y elevacion
del parpado superior
Patético o Deprime, rota lateral e | Afecta los movimientos

Troclear (1V)

internamente al globo

ocular

superior e inferior de los

0jos.

Trigémino (V)

Recoge la sensibilidad
somatica general y de
la cara y sus cavidades
e inerva los masculos
derivados del 1 arco

braquial

Afecta los movimientos de
maxilares y masculos de la

masticacion.

Motor ocular
externo o
Abductor (V1)

Inerva musculo recto
lateral, el cual abduce

globo ocular

Controla el movimiento

lateral de los ojos.

Facial (VII)

Inerva musculos de
expresion facial
derivados del 2% arco
braquial, recibe
impulsos gustativos de
2/3 anteriores de
lengua, inervacion a
glandula parétida y

lagrimal

Falta de expresion facial,
sialorrea, dificultad en la
expresion de las palabras,
falta de movimiento en los

labios y fenomeno Bell.

Glosofaringeo
(1X)

Impulsos gustativos de
tercio posterior de
lengua, inerva la

glandula pardétida, las

Dificultades para tragar,
vomitos, dificultad en la
emision de las palabras,

excesiva nasalidad.




amigdalas palatinas, la
faringe

Neumogastrico

Inervacion a musculos

Ocasionando disfagia,

esternocleidomastoideo

y el trapecio

o Vago (X) laringeos, faringeos y | dificultad en la emision de
paladar blando, recibe | las palabras, excesiva
sentido de gusto por nasalidad
epiglotis

Espinal (XI) Controla los musculos | Dificultad para encoger los

hombros y rotar la cabeza

al lado opuesto.

Hipogloso (XII)

Inervacién motora a
los musculos de la
lengua, importante para
deglucién y articulacion

de sonidos

Dificultades para tragar,
dificultad para mover la

lengua.

2.1 LAS ALTERACIONES BUCALES ENCONTRADAS EN EL

SINDROME DE MOEBIUS

Autoclisis deficiente

Propenso a obtener la caries

Propenso a padecer enfermedad periodontal

Sialorrea
Diastemas
Micrognasia
Microstomia
Lengua fisurada

Lengua atrofica

Labio superior hipoplasico

Desviacion de la comisura labial

Paladar ojival




Hendiduras palatinas
Uvula bifida

2.2 LAS ALTERACIONES OCULARES ENCONTRADAS EN EL
SINDROME DE MOEBIUS

Microftalmia

Pliegues epicanticos

Lagoftalmos

Epifora y queratoconjuntivitis crénica
Abduccioén ocular

Astigmatismo

2.3 LAS ALTERACIONES OTICAS ENCONTRADAS EN EL
SINDROME DE MOEBIUS

Microtia

Disminuciéon del sentido del oido

2.4 LAS ALTERACIONES EN EL TRONCO ENCONTRADAS EN
EL SINDROME DE MOEBIUS

Atelia
Escoliosis
Ausencia o hipoplasia del musculo pectoral mayor en un lado del cuerpo

(sindrome de Poland)
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25 LAS ALTERACIONES EN LAS EXTREMIDADES DEL
CUERPO ENCONTRADAS EN EL SINDROME DE MOEBIUS

Sindactilia

Pie varo equino o talipes equinovaro

26 LAS ALTERACIONES DEL DESARROLLO MENTAL
REFERIDAS INICIALMENTE EN EL SINDROME DE MOEBIUS

Llama la atencion que varios autores han clasificado a estos pacientes
como deficientes mentales, ya que a causa de su falta de expresion
facial, las dificultades de habla, problemas de sialorrea y movimientos no
normales de sus ojos, son a menudo errbneamente catalogados como
deficientes mentales, sin embargo, en este trastorno no se ha podido
comprobar, por lo que son considerados con el rango normal. No hay
ningun fundamento para ello por lo que es recomendable que se les
incorpore en una escuela normal, y les sean dadas las oportunidades de

cualquier otro nifio con una inteligencia normal.

En el estudio del Hospital La Fe de Valencia se encontraban 22 afectados
mayores de 18 afos de edad. De estos 22 afectados, 6 tenian estudios
universitarios, 7 estudios de bachiller o formacion profesional, y los 9
restantes estudios primarios. Respecto a la integracion social-laboral, en
17 casos la integracién era buena y no existian conductas de evitacion
social, circunscribiéndose los miedos y angustias a la época de la
adolescencia. 11 de estos 17 casos tenian ademas pareja afectiva (11

casados y 4 novio/a). *

2.7 LOS TRASTORNOS DEL SUENO ENCONTRADO EN EL
SINDOME DE MOEBIUS

Narcolepsia grave. %3 45 17,2021, 28,31
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2.8 CLASIFICACION

EL SINDROME DE MOEBIUS CLASICO- esta caracterizado por la
paralisis facial bilateral completa o incompleta donde presenta paralisis
facial por afectacion del ndcleo motor del nervio facial y estrabismo
interno por lesion del ndcleo motor ocular externo, presente en un 60% de

los casos.

EL SINDROME DE MOEBIUS ASOCIADO A OTRAS ANOMALIAS- el
sindrome se presenta acompafiado de varias anomalias, tales como
sindrome de Poland, Klippel-Feil, Pierre Robin, Kallman y la artrogriposis

multiple y corresponde al 40% restante.> *’

3. MARCO DE REFERENCIA

El Sindrome de Moebius inicialmente fue descrito por Von Graafe y
Saemisch en 1880 como un padecimiento que cursa con malformaciones
somaticas multiples neuropatias craneales, retraso mental, alteraciones
endocrinolégicas, y defectos cardiovasculares. Henderson amplio el

concepto e incluyo a pacientes con pardlisis facial unilateral congénita. *

De acuerdo con Gonzalez y Nunes las principales alteraciones
provocadas por esta pardlisis son la apariencia facial estatica y poco
expresiva, conocida como “cara de mascara’, el estrabismo bilateral
convergente y la aplasia de las partes distales de los miembros superiores

e inferiores. *°

Sin embargo, fue el profesor Paul Julius Mdebius quien en 1888 (fig.1)
hizo estudio completo de la enfermedad, y en 1892 comunico 43 casos de
pardlisis facial congénita y adquirida, de los cuales 6 casos presentaban

pardalisis facial bilateral congénita y paralisis del VI par.* >3
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Figural. Profesor Paul Julius Méebius ®

4. DESARROLLO EMBRIONARIO Y FORMACION DEL
PRIMITIVO TUBO NEURAL

El periodo de formacién de los nucleos craneanos, es la etapa en que se
afecta el crecimiento de las estructuras produciendo agenesia o

hipoplasia nuclear provocando el sindrome de Moebius.

Primero ocurre:

4.1 LA FORMACION DEL ECTODERMO

Durante la formacion del ectodermo que es la primera hoja blasto
dérmica del embrién, se inicia enseguida en el desarrollo embrionario,
durante la fase de blastula. De donde surge el endodermoy
el mesodermo durante la gastrulacion. De él emerge primero
del epiblasto durante la gastrulacion y forma la capa externa de las capas
germinativas, que da origen al sistema nervioso y al recubrimiento externo
del cuerpo, forma el componente epitelial de la piel, la epidermis y todas

las glandulas, extensiones, invaginaciones Yy estructuras que se
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desarrollan a partir de ella. El cabello y las ufias se componen de células
llenas de proteinas con una composicion parecida a la capa de células
escamosas queratinizadas de la superficie de la epidermis.

Las placodas son engrosamiento del ectodermo de superficie en la
cabeza y el estomodeo es una invaginacion del ectodermo que cubre la
primitiva cavidad oral. Un destino poco frecuente del ectodermo es la
formacion de tejido conectivo y de musculos a partir de las células de la
cresta neural en la cabeza y el cuello. El ectodermo y todas las otras
células y tejidos del cuerpo derivan originalmente del epiblasto

embrionario. ’

Figura 2. Tubo neural, ectodermo figura 3. Ectodermo de la gastrula
de superficie y amnios. ’ y placa neural. ’

De donde se generan las siguientes estructuras:

4.1.2 DERIVADOS ECTODERMICOS ’:

Primordios Derivados o destinos

Epidermis
Glandulas sudoriparas,
sebaceas y mamarias

Ectodermo de URas y cabello
superficie Esmalte dentario
Glandulas lagrimales
Conjuntiva

Conducto auditivo externo

14



(Estomodeo y placodas | Epitelios oral y olfativa
nasales) Hipdfisis anterior

(placodas dticas) Oido externo

(placodas del cristalino) | Cristalino

Sistema nervioso central
Neuronas somatomotoras
Tubo neural Neuronas branquimotoras
Neuronas autbnomas
presinapticas
Retinas/nervios Opticos
Hipdfisis posterior

Neuronas sensitivas
periféricas

Cresta neural Neuronas autbnomas
postsinapticas

Todos los ganglios
(raquideos, simpaticos y
parasimpaticos)

Las células de la médula
adrenal

Los melanocitos

Los huesos, los musculos
y el tejido conectivo en la
cabeza y el cuello

Amnios Bolsa protectora alrededor
del feto (con corion)

Posteriormente se genera el endodermo:

4.2 LA FORMACION DEL ENDODERMO

El endodermo deriva del epiblasto embrionario en una ola de migracién
celular que desplaza el hipoblasto. Después del plegamiento de la
gastrula en un cilindro, el endodermo forma un tubo gastrointestinal
epitelial que se extiende desde el estomodeo (la boca) hasta la membrana
cloacal (el ano). La mayoria de las glandulas y Organos internos se
desarrollan como yemas o evaginaciones del tubo endodérmico (p. €j., la
glandula tiroides, el higado, el pancreas) o del propio tubo (p. €j., el
estdbmago, los intestinos). El endodermo simple cuboidal da lugar a los
recubrimientos epiteliales (parénquima) de dichos érganos. Se incluye el

recubrimiento de la via aérea: la laringe, la traquea y el arbol bronquial.

15



Endodermo
de la gastrula
y del saco vitelino

Fig. 4 endodermo de la gastrula’

Faringe con
bolsas faringeas

Esofago

Traquea

Diverticulo tiroideo
Yemas

pulmonares

Fig. 6 bolsas faringeas, eséfago,
traquea, yemas pulmonares.’

Tubo intestinal
del embrion cilindrico

Saco vitelino

fig. 5 tubo intestinal del embrién
Embrién cilindrico *

Intestinos

[4llo del saco
viteling ¢

Cloaca futwros vejga M
urinaria y recto)

fig.7 estomago, pancreas ’

En el endodermo se generan las siguientes estructuras:

16



4.2.2 DERIVADOS ENDODERMICOS ™

Primordios

Derivados epiteliales o destinos

Tubo intestinal endodérmico

El tracto gastrointestinal
(enterocitos)

Las glandulas mucosas del tracto
gastrointestinal

El parénquima de los 6rganos
gastrointestinal (el higado, el
pancreas)

El recubrimiento interno de la via
aérea (la laringe, la traquea, el arbol
bronquial)

La glandula tiroides

Las amigdalas

Cloaca (porcion del intestino
posterior)

El recto y el conducto anal

La vejiga, la uretra y las glandulas
relacionadas

El vestibulo

La vagina inferior

Bolsas faringeas (porcion del
intestino anterior)

La trompa auditiva y el epitelio del
oido medio

Las criptas de la amigdala palatina
El timo

Las glandulas paratiroides

Las células C de la glandula tiroides

Saco vitelino

La produccion de células
sanguineas embrionarias
(mesodermo)

Es comprimido en el cordén
umbilical; después desaparece

Alantoides (del saco vitelino,
después de la cloaca)

La produccion de células
sanguineas embrionarias
(mesodermo)

Vestigial, uraco fibroso
Parte del cordén umbilical
desaparece

4.3 LA FORMACION DEL MESODERMO

Al inicio de la tercera semana del desarrollo embrionario, la capa germinal

ectodérmica tiene forma de disco, siendo mas ancho en la region cefalica

que en la region caudal (fig.8). La aparicion de la notocorda y el
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mesodermo precordal induce a ectodermo suprayacente a engrosarse y
formar la placa neural. Las células de esta placa forman el
neuroectodermo, la induccidbn del cual representa el primer

acontecimiento del proceso de neurulacion.**

El mesodermo cardiogénico también proviene de la linea primitiva: el
corazon y el pericardio no tienen contribucion endodérmica. El
mesodermo consiste en unas densas columnas celulares,
craneocaudales, rodeadas de tejido conectivo laxo embrionario
(mesénquima). Da origen al hueso, el musculo, el tejido conectivo, los
organos urogenitales y el recubrimiento de pleural de los pulmones y el

peritoneal de las cavidades viscerales abdominal y pelvica.

La cabeza no estd suficientemente desarrollada en el momento de la
gastrulacion, asi que la mayor parte del mesodermo en la cabeza y el
cuello proviene de la cresta neural ectodérmica y no de las columnas

mesodérmicas (excepto las somitas que se extienden hacia la cabeza). ”
11

Figura 8. Formacién de mesodermo **
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El aumento de la sefalizacion del Factor de Crecimiento de los
Fibroblastos junto con la inhibicion de la actividad de la Proteina
Morfogénica Osea 4, que pertenece a la familia del Factor de
Transformacion del Crecimiento B y es responsable del desplazamiento
en direccion ventral del ectodermo y mesodermo, provocando la induccion
de la placa neural. La presencia de la Proteina Morfogénica Osea 4 que
penetra en el mesodermo y en el ectodermo del embrion en gastrulacion,
induce a la formacion de epidermis a partir del ectodermo, mientras que
en el mesodermo forma el mesodermo de las placas intermedia y lateral,
si en el ectodermo no queda expuesto a la Proteina Morfogénica Osea,

(por defecto) se convierte en tejido nervioso (fig. 9). "

La secrecion de nogina, cordina y folistatina, inactiva a la Proteina
Morfogénica Osea, estas tres proteinas (la Proteina Morfogénica Osea 4,
Factor de Transformacion del Crecimiento B y Factor de Crecimiento de
los Fibroblastos) se encuentran en el organizador (nédulo primitivo), la
natocorda y mesodermo. Su funcidbn es neutralizar el ectodermo
inhibiendo a la Proteina Morfogénica Osea, y hacer que el mesodermo se
convierta en notocorda y en mesodermo paraxial, sin embargo, solo
inducen tejidos de tipo pros encéfalo y mesencéfalo. La induccién de las
estructuras de la placa neural (Romboencéfalo y médula espinal) depende

de dos proteinas WNT3a y Factor de Crecimiento de los Fibroblastos.*
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Mesénquima
9 Placa lateral

Notocorda Columna Columna

paraaxial intermedia

Figura 9. Formacién de mesodermo, paraxial, intermedio y lateral. ’

4.3.2 EL MESODERMO PARAXIAL

Se empieza a organizar en segmentos (somitdmeros), cada uno esta
formado por células mesodérmicas dispuestas en verticilos concéntricos
alrededor del centro de la unidad. En la region de la cabeza, los
somitdmeros se forman en asociacion con la segmentacién de la placa
neural en neuromeros y contribuyen a la formacién del mesénquima de la
cabeza. Los somitdbmeros se organizan en somitas, apareciendo el primer
par en la regién occipital del embrién aproximadamente el vigésimo dia de
desarrollo. A una velocidad de tres pares por dia van apareciendo las
somitas en secuencia craneocaudal, hacia el final de la quinta semana

hay unos 42 o 44 pares.
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4.3.3 EL MESODERMO INTERMEDIO

Conecta temporalmente el mesodermo paraxial con la placa lateral, se
diferencia en las estructuras urogenitales (goénadas, conductos vy
glandulas accesorias).

4.3.4 EL MESODERMO DE LA PLACA LATERAL

Se divide en las capas:

- Parietal (somatica): reviste la cavidad intraembrionaria, junto con el
ectodermo suprayacente, forma los pliegues de la pared lateral del
cuerpo, estos pliegues junto con los de la cabeza (ceféalicos) y de la cola
(caudales), cierran la pared ventral del cuerpo. Formando la dermis de la
piel de la pared del cuerpo y las extremidades, los huesos y tejido
conjuntivo de las extremidades y el esternon, los masculos de la pared del

cuerpo, junto con el endodermo forman la pared del tubo intestinal.

-Visceral (esplacnica): rodea los 6rganos™*

Esclerotomo del somito
rodeando el tubo neural

Dermatomiotomo del somito

Mesodermo intermedic
formando los rinones
y las génadas

Mesodermo
de la esplacnopleura

e
-

Mesodermo
de la somatopleura

Figura 10. Mesodermo intermedio, esplacnopleura y somatopleura.

21



Figura 11. Formacion de tubo neural y cresta neural.’

4.3.5 DERIVADOS MESODERMICOS ’

Primordios Derivados o destinos
Nucleo pulposo del disco
Notocorda intervertebral

Induce la neurulaciéon

Columnas paraaxiales (somitas)

Musculo esquelético

Hueso

Tejido conectivo (p. ej.; dermis
dorsal, duramadre)

Mesodermo intermedio

Gonadas

Rifiones y uréteres

Utero y trompas uterinas

Vagina superior

Conducto deferente, epididimo y
tibulos relacionados
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Vesiculas seminales y
conductos eyaculadores

Dermis (ventral)

Placas laterales de mesodermo | Fascia superficial y tejidos
relacionados (ventral)

Huesos y tejido conectivo de los
miembros

Pleura y peritoneo

Estroma del tejido conectivo del
tracto gastrointestinal

Mesodermo cardiogénico Corazon
Pericardio

5. DESARROLLO DEL ENCEFALO

Se fusionan los pliegues neurales mas el cierre del neuroporo rostral
forman tres vesiculas cerebrales primerias de donde se origina:

% De la 12 El encéfalo anterior pros encéfalo
% De la 22 El encéfalo medio o mesencéfalo

% De la 32 El encéfalo posterior o romboencéfalo

Durante la 58 semana ocurre la division de las vesiculas primarias que da

origen a las cinco vesiculas cerebrales secundarias:
@ El Pros encéfalo = el telencéfalo y el diencéfalo

@ El Mesencéfalo = no se divide y da origen a el mesencéfalo

@ El Rombencéfalo: el metencéfalo y el mielencéfalo
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5.1 DERIVADOS DE LOS ENCEFALOS: ANTERIOR, MEDIO Y

POSTERIOR ’
ENCEFAL DERIVADOS NERVIOS
O
Hemisferios cerebrales
(neocorex)
Telencéfalo | Corteza olfatoria Olfatorio
(paleocortex) ()
Anterior Hipocampo (arquicortex)
(pros Nucleos basales/cuerpo
encéfalo) estriado
Ventriculos laterales y 3%
ventriculo
Diencéfalo | Cupula éptica/nervios opticos
Talamo
Hipotalamo Optico (I1)
Cuerpos mamilares
Parte del Ill ventriculo
Techo (coliculos superiores e
Medio inferiores) Oculomo-
(mesencé- | Mesencéfal | Acueducto cerebral tor (111)
falo) 0 Nucleo rojo Troclear
Sustancia negra (V)
Pedunculos cerebrales
Trigémino
V)
Abductor
Metencéfalo | Puente (protuberancia) (Vi)
Cerebelo Facial (VII)
Posterior Vestibulo-
(rombencé coclear
-falo) (Vi)
Glosofarin
-geo (IX)
Mielencéfal Médula oblongada Vago (X)
o] (bulbo raquideo) Accesorio
(X1)
Hipogloso
(X1
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5.2 ROMBENCEFALO

Esta formado por:
5.2.1 Mielencéfalo: se convierte en:

o Bulbo raquideo

Los neuroblastos de las placas basales del bulbo raquideo, originan
neuronas motoras, de esta forma los neuroblastos forman nucleos
(grupos de células nerviosas) y se organizan en tres columnas celulares a
cada lado (figura 12). De medial a lateral son:

e Eferente somatica lateral- representada por neuronas del nervio
Hipogloso XII.

e Eferente visceral especial- representada por neuronas que inerva
los musculos derivados del primer y segundo arcos faringeos.

e Eferente visceral general- representada por algunas neuronas de

los nervios Glosofaringeo (1X) y Vago (X). **

Figura 12. Cortes de diferenciacién de las placas alares y basales. **
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Los neuroblastos en las placas alares del bulbo raquideo originan
neuronas organizadas en cuatro columnas a cada lado. De medial a
lateral son:
e Aferente visceral general- que recibe impulsos de las visceras.
e Aferente visceral especial- que recibe fibras del Gusto.
e Aferente somatica general- que recibe impulsos desde la superficie
de la cabeza.

e Aferente somatica especial- que recibe impulsos del oido.

Figura 13. Trayecto de los neuroblastos desde las placas alares para

formar los nucleos de la oliva. **
5.2.2 Metencéfalo: se convertira en:

-Protuberancia (puente)

-cerebelo
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La estructura del cerebelo refleja su desarrollo filogenético (evolutivo):

e EI arqueocerebelo (I6bulo floculonodular)- la porcibn mas

antigua filogéneticamente, tiene conexiones con el aparato
vestibular.

e EIl paleocerebelo (vermis y I6bulo anterior)- de desarrollo mas
reciente, esta relacionado con la formacion sensitiva de las
extremidades.

e El neocerebelo (I6bulo posterior)- la porcion mas reciente
filogéneticamente, participa en el control selectivo de los

movimientos de las extremidades. 7.12. 13,14

Figura 14. Corte sagital Figura 15. Corte sagital

del romboencéfalo. del romboencéfalo.
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Figura 16. Desarrollo del encéfalo*

En el rombencéfalo las células de la cresta (Proteina Morfogénica Osea y
WNT1) se originan en un patron especifico a partir de segmentos
llamados rombomeros (fig.13) En rombencéfalo hay ocho segmentos y
migran para poblar arcos faringeos especificos, donde se forman las

siguientes estructuras de cada uno de ellos:
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Cerebro posterior
4 5 5

Carabig
anterior

B Hoxe1 B HoxA3, B3, D3
[0 Hoxaz B Hoxa4, B4, D4
] HoxBz

Fig. 17. Segmentos del rombencéfalo.*

6. ETIOLOGIA DEL SINDROME DE MOEBIUS

Numerosas hipotesis han intentado explicar la etiopatogenia de este
sindrome desde procesos genéticamente determinados como son las
alteraciones adquiridas en el periodo gestacional, las infecciones, la
hiperemia, la vasculitis, el consumo de drogas, el misoprostol, el alcohol,
la talidomida o la cocaina, pero ninguna ha explicado la variabilidad de la
sintomatologia ni la disparidad de los hallazgos anatomopatolégicos. * "
Por ello se han mencionado nuevas hipo6tesis que proponen ciertas

alteraciones durante el periodo embrionario como son:
6.1 HIPOTESIS MESODERMICA

-Hipotesis del defecto de desarrollo Mesodérmico: segun esta se produce
una alteracion en la musculatura derivada de los arcos braquiales y
alteraciones del sistema nervioso secundarias a dicha aplasia, porque
también produce defectos en los muasculos esqueléticos de las
extremidades. Donde se considera una disgenesia braquial con defecto
de desarrollo del 1% y 2% arcos con atrofia secundaria de durante la
gestacidon y de las extremidades entre la 62 y 72 semanas. En el caso de
existir una regresion en estos periodos embrionarios se producird una

gama de malformaciones oromandibulares y de las extremidades. % *’
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-Otra hipotesis se basa en la atrofia del nucleo craneal, relacionado con
un problema vascular en el desarrollo inicial del embrion, en el que los
centros de los nervios craneales son dafiados en una extension variable
por interrupcién en el suministro de sangre. Producido en algunos casos

por:

- a) Metrorragias (sangrado vaginal) durante el embarazo.

- b) Madres que durante la gestaciéon cursaron con hipotension
grave como consecuencia de fuertes hemorragias por algun

accidente automovilistico. 4

-La hipo6tesis que se considera que las anormalidades en los nervios
centrales en el desarrollo embrionario conducen secundariamente a los

problemas musculares y del cerebelo observados. 2
6.2 HIPOTESIS ECTODERMICA

-La hipotesis Ectodérmica: postula un compromiso central localizado en
los masculos de los nervios motores, en los nervios periféricos o en la

placa mioneural. ?
6.3 LOS FACTORES HEREDITARIOS:

A este respecto se tiene ya algunos casos que sugieren que este
padecimiento es hereditario, ya que se debe a un gene dominante con
expresividad variable y penetracion incompleta, con diferentes formas de
herencia autosémica dominante y autosdmica recesiva, asi como recesiva

ligada al cromosoma X.

Se ha estudiado una serie de loci:
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EL GENE MBS: LOCALIZADO EN EL CROMOSOMA | BANDA
p22

Este dato se infirio a partir de dos informes:

a) Donahue identifico en un paciente con el sindrome de Moebius una
translocacion del cromosoma 1 y 11 en la banda p22 y p13,
respectivamente.

b) Nishikawa identificé una translocacion en el cromosoma 1y 2 en
las bandas q.21.2 y p22.3. ?°

EL GENE MBS1: LOCALIZADO EN EL CROMOSOMA 13 BANDA
gl2.2Y gql3

En las familias de algunos pacientes se ha encontrado un patrén
autosémico dominante o recesivo y es posible que se encuentre el locus
del sindrome de Moebius localizado en los brazos cortos del cromosoma
1 0 en los brazos largos del cromosoma 13 de la banda q12-2-q13. 1" 19 %°

Se presentd el caso de una nifia de 2 afios de edad en el cual se le
realizaron estudios citogenéticos, en ellos se obtuvieron preparaciones
cromosOmicas de 72 horas de los cultivos de linfocitos; las placas fueron
detenidas en prometafase con la técnica modificada de bromuro de etidio,
como se describe por Ikeuchi. El bandeo GTG mostré una supresion de la
banda g12.2 en el cromosoma 13 (fig. 18). Todos los cromosomas
acrocéntricos mostraron NI positiva a la tincion. El area de la centromérica
13 cromosomas normales era grande, una caracteristica que fue
confirmada por las bandas C, pero esto no fue considerado normal. La
constitucion cromosomica era 46 XX, del cromosoma 13 en la banda
gl2.2.
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13
Figura 18. Delecion de banda g12.2 en el cromosoma 13. %2

El cariotipo de la madre resulto normal y el paterno no se pudo realizar
porque ya habia fallecido. Parece probable que el cromosoma 13 normal
con la variante centromérica grande fue heredado del padre, ya que en la
madre no esta presente. Por lo tanto se infiere que el cromosoma

portador de eliminaciéon de novo es de origen materno.

Ziter menciona en un estudio en el que describe en una translocacion
reciproca entre los cromosoma 1 y 13, teniendo como puntos de
rompimiento la region 3,4 del brazo corto del cromosoma 1, y la region 1,3
del brazo largo del cromosoma 13, sugiriendo que el locus para el gene de
la secuencia de Moebius pudiera encontrarse en el brazo corto del

cromosoma 1, o en el brazo largo del cromosoma 13.

Aunqgue la trasmision aparecié equilibrada Ziter sugiere la posibilidad de
gue una microdelecién puede estar presente en el punto de interrupcién,
generando asi un fenotipo anormal. Tal eliminacion puede ocurrir en el

punto de interrupcién en los cromosomas 13 (g1, 3) 0 1 (p3, 4). %
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EL GENE MBS2: UBICADO EN EL CROMOSOMA 3 DE LA
BANDA §21-¢22

Van der Wiel realiz6 un analisis de ligamiento del cromosoma 3qg en una
familia holandesa grande, con herencia autosomica dominante con
probabilidad de producir sindrome de Moebius (fig. 16), donde se
determiné que el gene de Moebius de la familia est4 en el brazo largo del
cromosoma 3. Treinta y un personas fueron investigadas, 20 de las cuales
se vieron afectadas y de ellas una era portador. Posteriormente, se realizd
una exploracion del genoma por medio de marcadores polimérficos
separados 10-15. Después de excluir un 15% del genoma, de los
cromosomas 1 y 3 se obtuvo un marcado D3S296 derivado del brazo

largo del cromosoma 3 (fig. 19). 2
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Figura 19. Genealogia de la familia y los haplotipos de personas

disponibles para este estudio. 23

EL GENE MBS3: UBICADO EN EL CROMOSOMA 10 DE LA
BANDA g21.3 Y ¢22

Fortanier y Speijer hicieron un analisis de ligamiento en una segunda
familia holandesa de 56 personas, 19 de los cuales se vieron afectados y

5 eran portadoras obligadas; el fenotipo en esta familia se caracteriza por
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la presencia de paralisis facial congénita uni o bilateral y en algunos casos
cursan con sordera. Tras la exclusion del genoma, localizaron el gene
implicado en MBS de esta familia en el brazo largo del cromosoma 10, y
si este gene se ve afectado da como resultado la eliminacion del
rombomeros 3 y 5, por tanto afecta ndcleos motores de los pares
craneales V, VI, VIl y IX. #

EL GENE GATA 2. Es el gene que codifica la proteina de unién y el
factor de trascripcion en el locus MBS2. Se pensaba que era un candidato
importante para provocar el sindrome de Moebius porque funciona en el
desarrollo del rombencéfalo y porque esta regulado por una proteina de
dominio homeobox y que las deformaciones de éste muestran un defecto

en la formacién de la porcién motora del ntcleo del nervio facial. %

EL GENE ERG2: Conocido para formar los principios de respuesta de
crecimiento de los genes del locus MBS3. Este gen situado en el
cromosoma 10 de la banda g21.3, se cree que es este gene el afectado
ya que es el que se expresa en los rombomeros 3 y 5 durante el
desarrollo del cerebelo y regula la expresibn de varias proteinas
homeobox en los rombémeros 3 y 5 que son importantes para los

patrones del cerebro posterior. %
CROMOSOMA 7, 8,11y 13.

Se confirmo la participacion de los cromosomas 7, 8 y 13, en donde el
material distal del brazo largo del cromosoma 7 (g21) se encontro
translocado en el brazo largo del lado derecho del cromosoma 8 y el
brazo largo del lado derecho del cromosoma 13, el segmento del brazo
largo del lado derecho del cromosoma 8 (g21) se encontré trasladado en
el brazo largo del lado derecho del cromosoma 13, a la inversa el brazo
distal largo del cromosoma 13 21 fue trasladado a la derecha del

cromosoma 8, mientras que el brazo derecho del cromosoma 8 tiene

35



material adicional de los cromosomas 7 y 13. Asi mismo se encontrd

insercién de material del cromosoma 8 en el cromosoma 11 q14.3. %

7 der(h) 8 den(8) 1 w(n, 13 der(13)

N 1p14ame I?gfl P mE
der(13)
134321-
I 7q21 ‘ der(7)
Iq)ll.l M 7qter |"DN3 .- 45
Bq21 3

qst » .

-
Tq36 ==

7q)l 5 "“7' 3 derid) @ 7

| g2 1-qler

Fig. 20. Cariotipo de paciente con sindrome de Moebius. *

EL GENE PLEXIND, EL GENE HOXA1l, EL GENE PGT: en estos
genes se han realizado investigaciones, pero aun no se ha confirmado a

estos genes como los causantes del sindrome de Moebius * > © 1825

6.4 LA ACCION DE TERATOGENOS

Esta hipotesis indica que la destruccion o dafio del nucleo de los nervios
craneales se debe a la falta de suministro sanguineo o a efectos externos,

tales como una infeccién, consumo de drogas o medicamentos.

Como ocurren en las madres que tomaron medicamentos con fuerte y

prolongado efecto vasoconstrictor que generan isquemia. *
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6.4.1 EL MISOPROSTOL

Es una Droga sintética analoga a la prostaglandina E1 utilizada por via
oral en la prevencion y tratamiento de la Ulcera gastrica, sin embargo por
su accion estimulante de la contraccion uterina y de la dilatacion del

cuerpo uterino lo han utilizado en la préctica obstétrica y ginecoldgica.

Es utilizada para provocar el aborto médico porque produce maduracion
cervical previa al aborto quirargico, en combinacion con metotrexano tiene
mayor eficacia, la evacuacion del Utero en caso de muerte embrionaria o
fetal, y en la induccion del trabajo de parto, como Unico farmaco o en
combinacion con otras drogas como mifeprostone o metrotexate. A pesar
de no estar aprobada por la Oficina de Administracion de Alimentos y
Medicamentos (FDA), para fines abortivos es muy utilizada en paises de
Latinoamérica, en especial Brasil, por ser de bajo costo y facil de

consegquir.

Se ha encontrado evidencia sobre la asociacion entre los defectos
causados por un compromiso vascular y los defectos por reduccion de las
extremidades, por ingerir misoprostol como abortivo en el primer trimestre

del embarazo.

La primera publicacion de efecto teratbgeno del misoprostol se hizo en
1993, en ella se describen defectos en los huesos del craneo en nifios
expuestos a este farmaco. Para el mismo afio Gonzales y Col confirmaron
la relacion entre la exposicion al misoprostol y el Sindrome de Moebius y
los defectos por reduccién de extremidades, asi mismo encontraron que
también puede producir sindrome de Poland-Moebius, hipertelorismo
ocular, patron dismorfico facial, con labio leporino, paladar hendido,
onfalocele (es un defecto congénito en el cual se presenta protrusion de
los intestinos u otros 6rganos abdominales del bebé a través del ombligo

y estan cubiertos con una membrana) y gastrosquisis (es un defecto
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congénito en el cual los intestinos del bebé protruyen o se salen por fuera
del cuerpo a través de un defecto en un lado del cordon umbilical).

El mecanismo de accion del misoprostol como agente teratogénico ha
sido atribuido al proceso de interrupcion vascular, secundario a sus
actividades Gtero tonicas, con alteraciones del flujo sanguineo al feto, lo

cual deriva en perfusién inadecuada, hipoxia y hemorragia.*® %

6.4.2 LA COCAINA

En un estudio Puvabanditsin, describe un paciente con sindrome de
Moebius y asociacion de Poland en relacion a la exposicion materna a
cocaina durante el primer trimestre de la gestacion, el autor sugiere que la
exposicibn a cocaina genera interrupcion vascular fetal. Existen
evidencias anatomopatoldgicas que sugieren una interrupcion en el flujo
de la arteria basilar o una regresion prematura de las arterias trigeminales
primitivas y la alteracion en la arteria subclavia con interrupcién del flujo
sanguineo embrionario, lo cual lleva a disminucién del flujo sanguineo en

el tallo encefalico. *®

6.4.3 EL DENGUE

Un estudio realizado por la Fundacion Altino Ventura, desde julio de 2007
a marzo de 2008, se llevo a cabo en 35 pacientes con el sindrome de
Moebius y sus madres, siendo un total de 70 personas. Se les tomo a
cada participante una muestra de sangre, de las 35 madres en 3 se
encontré un diagnostico clinico del virus del dengue en el primero y
segundo trimestre de embarazo, y a sus respectivos nifios les realizaron
la prueba de neutralizacién, la cual revelo que en los nifios no se
presento la infeccién. En Brasil, el dengue es endémico, y produce
infecciones e inflamacién, puede causar cambios, tales como la creciente
permeabilidad vascular, hemorragias, aéreas de isquemia, vasculitis y el

choque cardiovascular. Estos procesos podrian estar determinando un
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proceso de insuficiencia vascular provocando asi el sindrome de

Moebius.

El efecto de la infeccibn por dengue en mujeres embarazadas y el

embrién es aun algo incierta. %’

7. DIAGNOSTICO

Es exclusivamente clinico y se realiza al momento de nacer, cuando se
observa que el recién nacido no tiene expresion facial normal cuando
llora, éste produce sonidos y lagrimas, con ausencia de la mimica facil

propia del llanto y estrabismo interno uni o bilateral.

Hay alteracion en la succion, esta presente el fenébmeno de Bell, no hay
desplazamiento lateral de los ojos y los pliegues epicanticos estan
presentes, lo que confiere al paciente un aspecto mongoloide.
Posteriormente durante el desarrollo se aprecian alteraciones en la

emision de las palabras y dificultad en la masticacion.”

Ocasionalmente, la tomografia computarizada puede detectar
calcificaciones troncoencefalicas, en algunos casos se han puesto de

manifiesto anomalias del tronco encéfalo que apoyan el diagnostico.

Los diversos estudios neurofisiolégicos de los que se disponen como:
velocidad de conduccién nerviosa, electromiografia, estimulacion motora
repetitiva, reflejo de parpadeo, potenciales evocados del tronco,
potenciales  somestéticos, electroencefalograma  nocturno  con
polisomnografia, son dificiles de practicar e interpretar en recién nacidos y
lactantes, sin embargo, son importantes debido a la frecuente asociacion
con otros pares craneales y los efectos de estos como la apnea del suefio

y los problemas de la deglucion.
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8. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL CON:

Miopatias congénitas- Son alteraciones estructurales caracteristicas de
las fibras musculares, que corresponden a cuadros estacionarios o
lentamente progresivos, en su mayoria hereditarios, presentes en el
recién nacido como un sindrome hipoténico de gravedad variable o en el
lactante como un retraso de predominio motor, con dificultad para
succionar disminuciéon de reflejos, llanto débil, complicaciones
respiratorias, paladar ojival, pie cavo, esclerosis y luxacion de cadera. La

biopsia muscular es utilizada como para el diagnéstico. *

Distrofia muscular congénita- Es una enfermedad degenerativa del
masculo transmitida por via genética, que se evidencia desde el

nacimiento.

Sindrome fascioescapulohumeral-Es una debilidad muscular progresiva
y pérdida de tejido muscular que afecta principalmente la cara, el hombro
y los muasculos de la parte superior del brazo. Sin embargo, puede afectar
los musculos alrededor de la pelvis, las caderas y la parte inferior de la
pierna. Los sintomas a menudo no aparecen hasta la edad de 10 a 26
afos, pero no es raro que se presenten mucho mas tarde y, en algunos

casos, nunca aparecen.

Sindrome de Leigh- se inicia entre los primeros seis mese y el primer
afio de vida, se caracteriza por retraso psicomotor, hipotonia grave, ataxia

y retinopatia.>*

Miastenia gravis neonatal- es una enfermedad autoinmune de la union
neuromuscular, causada por la accion de anticuerpos dirigidos contra el
receptor postsinaptico de la acetil-colina, trasmitidos por la madre por via

placentaria. *°
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Miotonia distréfica- es la forma mas frecuente y grave de distrofia
miotonica en adultos, se hereda segun un patrén autonémico dominante y
los sintomas comienzan durante la segunda o tercera década de vida. Se
caracteriza por ser multisistémica y la alteracion principal se concentra en
los musculos esqueléticos. *°

Sindrome de Duane- es un déficit congénito de abduccién con retraccion

del globo ocular al intentar la aduccién del ojo afectado. *’

Pardlisis facial congénita y/o traumatica- son malformaciones
resultantes por un trauma craneoencefélico con o sin fractura del hueso

temporal, o debido a lesién transoperatoria. *

Delecién 22g11.2- comprende un espectro de enfermedades que derivan
de una delecion pequefia de la banda 11.2 del brazo largo del cromosoma
22. Dentro de los signos se encuentra cardiopatias congénitas, anomalias
del paladar, dismorfia facial, retraso en el desarrollo, grados variables de

inmunodeficiencia de los linfocitos T e hipocalcemia. **"3°

9. LA PREVALENCIA

En una Investigacion en el Hospital La Fe de Valencia, Espafa,
encontraron que de 1/500 000 habitantes tienen Sindrome de Moebius,
con una incidencia anual de 1/115 000 nacidos vivos, es decir cada afio
de 3 0 4 nifios son los que padecen este sindrome, donde existe un total
de 200-220.*

Los investigadores estiman que el sindrome de Moebius afecta a 1/50.000

a 1/500.000 recién nacidos en el mundo.**

Un estudio realizado sobre el sindrome de Moebius en el Servicio de
Genética, Hospital del Nifio “Dr. Rodolfo Nieto Padrén”, Villahermosa,

Tabasco, indica que tiene de incidencia este sindrome 1/10 000
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nacimientos, afectado a hombres y mujeres por igual. En el Gltimo siglo se
han reportado 300 casos con este sindrome. %

La incidencia del sindrome de Moebius segun el Instituto Nacional de
Pediatria es de: 1/10,000-30,000 nacimientos.*

En Inglaterra se han reportado alrededor de 200 casos. En Europa,

aparecen en torno a 300 nifios con este sindrome al afio. 44
10. EL TRATAMIENTO

Requiere la intervencion de diversos profesionales de la salud como son:

El Pediatra
El Ortodoncista
El Terapista de lenguaje, deglucion y masticacién
El Cirujano maxilofacial, orientado a:
o El Manejo del pliegue epicantico
o La Correccion del cierre palpebral
o La Correccién y alargamiento del labio superior
o La Suspension dinamica de la boca y correccién de la ptosis facial
El Cirujano general
El Odontopediatra
El Psicélogo
El Trabajador social

El tratamiento se inicia con la atencién del problema de la alimentacion,
donde se le ensefia a la madre a realizar correctamente la etapa de
alimentacion para facilitar la deglucion y la masticacion y mas tarde la
fonacién, si la alimentaciéon es imposible y se llega a un estado de
desnutriciébn, se debe colocar un tubo géstrico, a través de la pared
abdominal (gastrostomia). Otra opcion es el biberon de Haberman, donde
la entre rosca recompensa el esfuerzo mas leve de la lengua, la madre
puede exprimir el volumen limitado de leche del depdsito en la boca del
bebe
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Figura 21. biberén de Haberman. °

Se realiz6 un estudio descriptivo, retrospectivo en el Servicio de
Oftalmologia Pediatrica del Instituto Nacional de Oftalmologia de Perd,
donde incluyeron las historias clinicas de pacientes con Sindrome de
Moebius e indicacion de tratamiento quirtrgico, esto en el periodo de
2000-2009, para la valoracién del angulo de desvio utilizaron el test de
prisma y cover. Donde consideraron como caso quirdrgico aquellos que
tenian desvio horizontal mayor de 20 dioptrias prismaticas con torticolis
asociada. Obtuvieron éxito como resultado post quirdrgico cuando el

angulo de desvio residual era menor o igual a 10 dioptrias prismaticas. *°

En el Adulto:
Las correcciones quirargicas pretenden extender los axones hasta los

musculos faciales y revascularizarlos con microcirugia. **

43



11. PERSPECTIVA ODONTOLOGICA

Es importante saber que el paciente con sindrome de Moebius se debe de
atender como un paciente normal, ya que por su aspecto fisico los
discriminan, o bien no se sabe si se puede atender odontolégicamente
como un paciente comun. Por ello se debe de iniciar con la historia clinica
del paciente, y con ello determinar el motivo de la visita al consultorio, de
ahi en adelante hacer el diagnostico y tratamiento dental adecuado para

el paciente con sindrome de Moebius.

Atender primeramente el motivo de la visita, es decir, si hay algun dolor
atenderlo, o bien si solo es una revision de rutina para prevenir la caries, 0
bien, si estd presente la caries y la enfermedad periodontal en estos
pacientes se debe realizar el tratamiento que corresponda. Llevar un
seguimiento de la higiene dental es muy importante, ya que en ellos hay
mayor predisposicion a la caries por falta de autoclisis, haciendo profilaxis
cada 6 meses, con la finalidad de prevenir que tenga reincidencia de
caries y evitar la enfermedad periodontal. También atender los problemas

articulares si el paciente lo requiere.

Se puede realizar una rehabilitacibn oral con implantes o protesis
removibles. En la clinica dental de implantologia de Barcelona, Espafia se
presentd un caso de una paciente de 49 afios de edad con edentulia total
en ambos maxilares, con reabsorcion 6sea de los mismos. Se colocaron
cuatro implantes, dos en el maxilar superior y dos en el maxilar inferior,
con un monitoreo cada 6 meses como control, la fase de la protesis
comenzo un mes después con la finalidad de la preparacion de las
sobredentaduras (superior e inferior). Se hicieron controles anuales
durante ocho afios, donde en el séptimo afio la retencion de la protesis
inferior fall6 por desgaste acumulativo, este problema fue resuelto y la

paciente refirié confort y satisfaccién al utilizar sus prétesis.?
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Figura 22. Oclusal superior. “°

En la imagen observamos:
-Restauraciones en las piezas dentarias:
Con amalgama (14, 24, 25,)

Con incrustaciones (17, 18, 26, 27, 28).

-Ausencia dos piezas dentarias (16 y 17), debido a una malapraxis
odontoldgica, es la zona desdentada se ve eritematosa producido por

trauma en el momento de masticar los alimentos.

-Minima apertura

Figura 23. Oclusal inferior. *°
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En la imagen se observa:

- Restauraciones en las piezas dentales:
Amalgama: 35, 37, 38, 46, 47, 48
Incrustacion: 36
Corona: 34

- Ausencia de la pieza dentaria 38

- Lengua fisurada y atrofica

- Caries en las piezas dentales 44 y 45

- Dificultad en la apertura de la boca

Figura 24. Vista frontal a mordida cerrada. *°

En esta imagen se puede observar:
- Desgaste de los dientes anteriores en la cara incisal.
- Inflamacion de las encias debido a enfermedad gingival.

- Al sondeo no presenté bolsas periodontales.
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Figura 25. Vista lateral lado derecho. *°

Podemos observar en esta imagen:
-La saliva de tipo viscosa
- La inflamacién de las encias

- La recesion gingival en el canino inferior.

Figura 26.vista lateral, lado izquierdo. *°

En esta imagen se observa:
-En el borde incisal de los dientes se ve un desgaste de el esmalte

-Pelicula alba en la zona cervical de los dientes anteriores, tanto

superiores como inferiores

- Recesion gingival en el canino inferior
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- Las encias se encuentran inflamadas, al sondeo no presenté bolsas

periodontales
- La saliva viscosa
- El célculo supra gingival en molares

-La caries rampante en el primer premolar superior

Figura 27. Vista frontal de los labios .*°

En esta imagen se puede observar la desviacién de la comisura labial y

presenta dificultad para poder mantener los labios ocluidos.

Figura 28.Radiografia ortopantomografica. °

Se observa poco trabeculado éseo en la region de molares inferiores, y

zona de premolares y canino superiores.

Asi mismo se ve el tratamiento de conductos en la pieza dentaria 46.
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12. PRESENTACION DE UN CASO CLINICO

Se presento a la clinica periférica Vallejo en el mes de enero del 2011 un
paciente masculino de 43 afios de edad, para que se le coloque una
incrustacion que se le cay6 accidentalmente un mes anterior, y para una
revisibn general de la cavidad bucal. En la historia clinica el paciente
menciona que fue diagnosticado al momento de nacer con el sindrome de
Moebius, basandose en la deteccion de entropién bilateral cefalocaudal,
pardlisis facial bilateral enfatizando mayormente del lado izquierdo,

problemas de la deglucion y pie varo equino bilateral.
Antecedentes familiares:

El paciente refiere que no padece ninguna otra enfermedad sistémica. Es
el segundo hijo de seis hermanos, la madre padece diabetes y el padre es
cardidpata, nacid por parto natural y hace énfasis en que no lo extrajeron
por medio de férceps, el paciente indicé ser alérgico a la penicilina y a las
sulfas. Menciona que fue sometido a 25 intervenciones quirdrgicas,

entre las cuales estan:

- Correccion de estrabismo, con 7 intentos fallidos, logrando posicion
primaria aceptable con reinsercion de nervios internos amplios.

- Cantoplexia bilateral para mejorar oclusion de parpados

- Suspensién de comisura del labio en el lado izquierdo

- Rinoplastia con mentoplastia

- Pie varo equino, correccion con multiples cirugias con alargamiento
de tendon de Aquiles, utilizando posteriormente aparatos
ortopédicos

- Artrodesis lubastragalina, en la extremidad inferior derecha

- Trasposicion del nervio Hipogloso, (esta cirugia paralizé su lengua)
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Ha visitado multiples especialistas como lo son:

-El Cirujano Dentista: para su rehabilitacion bucal por caries, técnica

de cepillado, limpiezas dentales.
-El Oftalmélogo: porque padece miopia y astigmatismo.
-El Psiquiatra: para tratar cuadro de ansiedad y depresion.

El nivel intelectual del paciente es aparentemente normal debido a que
respondid sin ningin problema todo el interrogatorio, tiene un
vocabulario apropiado, puede sostener una conversacion
adecuadamente, ademas refiere que estudié la primaria con un
promedio de 8.6, secundaria con 9.2, preparatoria con un promedio de
9.4 y estudi6 carrera técnica de trabajo social con promedio de 8.6 y
carrera técnica de enfermeria con promedio de 9.2. Actualmente

trabaja dando clases a invidentes de masoterapia y aromaterapia.

Figura 29. Vista frontal. *°
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En esta imagen podemos ver:

-La falta de expresion facial bilateral

-Dificultad para mantener la boca cerrada

Figura 30. Vista lateral lado derecho. *°
En esta imagen se observa:
-micrognatia

-microstmia

Figura 31. Atrofia de la lengua. *°
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Figura 32. Vista frontal de los ojos. *°

Se observa en la imagen:

-Estrabismo

- epifora

-queratoconjuntivitis

- desviacion del tabique nasal

-Ptosis palpebral

-Epicanto
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Figura 33. Oreja derecha. *°  figura 34. Oreja izquierda. *°

Se observa deformidad en la oreja izquierda, en la zona de la escotadura
intertraguica. De ambos lados los tragos se observan mas pequefios de lo

normal.

i
Figura 35. Vista lateral de lado derecho. *°
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Figura 36. Vista del labio izquierdo’ *°

Figura 37. Ojo derecho.
En el Ojo derecho se observa:
-Epifora y queratoconjuntivitis

-Pliegues epicanticos

-Lagoftalmos

- Cicatrices producidas por las

multiples cirugias

-epifora y queratoconjuntivitis
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figura 38. Ojo izquierdo. *°
En el ojo izquierdo se observa:
-Lagoftalmos

-Cicatrices producidas por las

multiples cirugias

-pliegues epicanticos
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Imagen 39. Vista lateral, lado Imagen 40. Vista lateral, lado izquierdo. *°

derecho.*°
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CONCLUSIONES

Von Graafe y Saemish en 1880 fueron los primeros autores que describieron
este sindrome mencionaron que es un padecimiento que cursa con
malformaciones somaticas, multiples neuropatias craneales, retraso mental,
alteraciones endocrinologicas, y defectos cardiovasculares, pero a traves de
la revisibn del caso clinico y los trabajos reportados por otros autores
quienes han mencionado que no se han encontrado alteraciones
endocrinolégicas y defectos cardiovasculares, y en el caso clinico no hay
retraso mental, ya que se puede establecer una conversacion normal con el
paciente y tiene estudios académicos con buenas calificaciones, y al
realizarle la historia clinica no mencioné tener alteraciones endocrinoldgicas

ni defectos cardiovasculares.

Asi mismo este sindrome se deberia de llamar sindrome de Von Graafe,
Saemish y Paul Julius Moebius, ya que estos autores fueron quienes
describieron esta malformacién, mientras que Paul Julius Moebius fue
después quien en 1888 hizo un estudio completo de la enfermedad, y en
1892 comunicd 43 casos de paralisis facial congénita y adquirida, de los
cuales 6 casos presentaban paralisis facial bilateral congénita y paralisis del

VI par.

Después de realizar esta investigacion se concluye que el sindrome de
Moebius es poco conocido ya que la prevalencia reportada es baja, pero no
por eso es menos importante tener conocimiento de su existencia, de sus
manifestaciones y de su manejo odontolégico, ya que al no conocer estos
aspectos no se sabe como reaccionar y atender a estos pacientes, llegando

a haber discriminacion hacia ellos.

Asi mismo en comparacion de la revision bibliogréfica y el caso clinico se

observa que el cuadro clinico que se menciona en los articulos no se
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presenta en todos los pacientes con este sindrome, ya que puede haber una
variedad en las manifestaciones con excepcion de la afectacion de los pares
craneales VI (abductor) y VII (facial), lo cual produce una paralisis del
musculo recto externo del ojo y del facial uni o bilateral congénita, con la
ausencia del defecto de estos nervios no se le puede considerar sindrome de
Moebius.

Otro punto que resaltar es la etiologia del sindrome de Moebius, ya que se
han reportado una gran variedad de hipotesis que aun no se ha determinado
cual es la que produce este sindrome. Sin embargo es importante que se
siga investigando cual es la causa que produce el sindrome a nivel genético,
esperando que en un futuro se pueda diagnosticar en la etapa embrionaria
para que se pueda realizar el consejo genético e informarle a la madre sobre
la etiologia, el cuadro clinico y todos los cuidados que debe de tener con el

bebé y que ella tome la mejor decision.

En el consultorio es muy importante tener sumo cuidado en estos pacientes
cuando se hace el aislado total, ya que se puede asfixiar con el dique o bien
con su propia saliva. Asi mismo hay que colocarles lentes oscuros, debido a
gue no pueden parpadear, por lo que se puede lastimar los ojos con la luz y

es muy incomodo para ellos.

Por otro lado en el caso clinico se puede visualizar que a pesar de que su
vida ha sido muy dificil es una persona con una actitud muy positiva ante la
vida, a pesar de que ha pasado por 25 operaciones desde que naci6 hasta la
adolescencia, asi como ha surgido la discriminacion de la gente, tanto en la
vida social como en lo laboral, y él ha salido adelante ante todos los
problemas que se le han presentado en la vida desde que nacié hasta el

momento.
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