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RESUMEN: El sindrome de Moebius es un trastorno congénito que se caracteriza por una falta de expresion facial y la
ausencia de movilidad ocular debido a la afectacién unilateral o bilateral de los pares craneales VI y VII. Esta asociado
a malformaciones de las extremidades superiores e inferiores como amputaciones congénitas, sindactilias y/o adactilia,
entre ofras, y a la afectacion de otros pares craneales. Aunque su etiologia es aun desconocida, se cree que esta
relacionada con un problema vascular que afecta al desarrollo normal de las arterias primitivas trigeminales, basilares
y vertebrales del embrién, produciéndose un defecto en la irrigacion de los nucleos de los pares craneales VI y VIl que
da lugar a lesiones en los nervios periféricos y en la musculatura inervada por éstos. En este trabajo se realiza una
revision bibliografica de las caracteristicas mas importantes y frecuentes de este sindrome, asi como la presentacion de
dos casos clinicos.

PALABRAS CLAVES: Sindrome de Moebius, paralisis facial.

ABSTRACT: Moebius syndrome is a congenital facial diplegia, characterized by a total absence of facial expression and
restricted ocular mobility due to, unilateral or bilateral, paralysis of the sixth and seventh cranial nerves. Other abnormal-
ities may be associates, especially paresis of other cranial nerves and multigle limb deformities (digital contractures,
syndactyly, adactyly and more). The etiology of this syndrome is still unknown. However, strong evidence supports its
vascular origin. The disruption sequence during embryogenesis in the vascular territory of trigeminal, basilar and verte-
bral arteries might explain the alteration in the nuclei of the VI and VI cranial nerves and muscles underdevelopment.
We report two cases and a review of the literature regarding the diversity of symptoms of this syndrome.
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INTRODUCCION

La primera diplejia facial congénita fue descrita  * una serie de casos que presentaban paralisis facial
por Von GRAErE en 1880 (citado por RusiN'). Poste- congénita, limitacion en el movimiento ocular, afec-
riormente, en 1888, HarLoN y CRrisoLM describieron tacién de otros pares craneales (I, V, IX, Xy XIl) y
- . deformidades a nivel de las extremidades. En 1892,
(*) Odontloga. Alumna del Master de Cimgfa?lmplantologia Bu%al- el Dr. P.J. Mobius describié 43 casos de paralisis
(**) Odontdloga. Profesora del Master de Cirugia e Implantologia Bucal. . Lot . 2 . o
(***) Médica especialista en Estomatologia. Profesora Asociada de Cirugia facial cqngenlta y ethuetc,’ a esta en"t'd_ad clinica
Bucal y profesora del Master de Cirugia e Implantologfa Bucal. como Sindrome de Moebius o de Mébius que es
(****) Catedratico de Patologia Quirurgica Bucal y Maxilofacial. Director como se conoce actualmente (citado por ReYN AUZ)

del Master de Cirugla e Implantologia Bucal. Cirujano Maxilofacial del . "
Centro Médico Tekgon, Barcelona. Mas tarde, en 1939, Heperson (citado por Rizos y
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cols®.) fue el primer autor que realizé una revisién
de todos los casos hasta entonces publicados enla
bibliografia concluyendo que las diplejias faciales
se acompafiaban generalmente de paralisis de otros
pares craneales y, especialmente, del VI. Frecuen-
temente se asociaban a otros signos como la oftal-
moplejia externa, l1a paralisis lingual, malformacio-
nes branquiales, ptosis palpebral por paralisis del
miusculo elevador del parpado superior, retraso
mental y alteraciones de la morfologia del térax y
de la musculatura pectoral'2+4,

El sindrome de Moeeius es una anomalia con-
génita rara y no progresiva que se caracteriza por
la paralisis parcial o total de los pares craneales VI
y VIl (nervio motor ocular externo y nervio facial,
respectivamente) de forma uni o bilateral'5, La afec-
tacién de los nucleos de estos pares craneales pa-
rece estar justificada por la proximidad anatémica
que existe entre ellos en el puente o protuberancia
del tronco encefalico ubicada caudalmente al suelo
del cuarto ventriculo cerebral. El nicleo del nervio
facial se sitta en la protuberancia y sus fibras des-
criben un recorrido muy peculiar denominado “rodi-
lla del nervio facial” que rodean las fibras del niacleo
del VI par craneal o nervio motor ocular externo®.
esto explicarfa la constancia en la asociacion de la
diplejia facial y la paralisis de la abduccién o movi-
miento ocular latera! externo. La lesién de! VI par
craneal también produce un estrabismo convergen-
te?”. En los casos con afectacion bilateral del VI
par craneal se detecta una alteracién franca del ha-
bla. Sin embargo, si la pardlisis del VIl par craneal
es incompleta, se respeta la parte inferior de la cara
y los musculos del cuello’. :

En un 25-50 % de los casos, estas alteraciones
neurolégicas se combinan con deformidades en las
extremidades superiores como amputaciones de los
brazos, las manos o de algunos dedos (sindactilia,
braquidatilia y otros defectos por reduccion), y de
las extremidades inferiores, sobretodo en las rodi-
llas, tobillos o pies (pie equinovaro o varo)!588, En
un 15 % de los casos se combina con la anomalia
de Poland o aplasia del musculo pectoral mayor.
También puede existir una hipoplasia 0 ausencia
de éste musculo y/o de la escapula’#10'1,

La etiologia del sindrome de Moesius es alin des-
conocida aunque se cree que esta basada en la
atrofia de los nucleos de los pares craneales afec-
tades. Segun Bavinek y WEaVER' exister ¢viden-
cias cientificas de un posible origen vascular como
consecuencia de una regresion prematura de las
arterias primitivas trigeminales y de un retraso en la
formacion de las arterias basilar y vertebral o una
obstruccién de éstas. Es probable que la necrosis
de los nucleos de los pares craneales Viy VIl sea
secundaria a la isquemia producida por un insufi-
ciente aporte sangulneo a la protuberancia del tron-
co encefalico.

Algunas pruebas radiolégicas realizadas a pa-
cientes con este sindrome muestran que el cerebro
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presenta una hipoplasia del hipotalamo y calcifica-
ciones a lo largo de los recorridos vasculares que
confirmarfan esta etiologia vascular'®'4, Esta teoria
es apoyada por GovAERTT y cols'®. que describieron
el caso de un nifio prematuro que necesité ingresar
en la unidad de cuidados intensivos por bradicar-
dia, cianosis y problemas de alimentacién. Fue asis-
tido con ventilacién artificial hasta el dia 42 de vida.
Su rostro no tenfa mimica y presentaba hipoglosia,
estrabismo convergente, signo de Bell bilateral,
ausencia de sellado labial e hipermovilidad en va-
rias articulaciones. Estudios mas exhaustivos reve-
laron una alteracion cardiaca y uroldgica congéni-
tas, asf como una caicificacién a nivel del puente
medular del suelo del cuarto ventriculo. Como con-
secuencia de la falta de aporte vascular se produci-
rian alteraciones histoldgicas en los nucleos de los
pares craneales afectados's. Las autopsias de los
recién nacidos que padecen este sindrome mues-
tran que las células ganglionares o de los nucleos
son inexistentes, o bien que existe una pérdida o
degeneracion del tejido nervioso del resto del tra-
yecto del nervio. Ademas, la médula espinal tam-
bién puede estar atrofiada existiendo alteraciones
de los nucleos motores localizados en la zona cer-
vical o la presencia de neuronas atréficas a nivel de
los cuernos anteriores del cordon espinal en esa
misma zona''®. En algunos casos, las malforma-
ciorfes cerébrales se traducen en una ausencia de
los nucleos de los pares craneales, tejido nervioso
necrosado y microcalcificaciones. Este proceso
destructivo del tejido nervioso se produce durante
la cuarta y la séptima semana de gestacion*10.16-19,

Algunos autores'32022 postulan que la destruc-
cion o el dafio de los nucleos de los pares cranea-
les se debe a una falta de irrigacién sanguinea, al
resultado de una infeccién o a la administracion de
drogas o medicamentos durante el embarazo. La
infeccién por el virus de [a rubéola, la hipertermia,
una hipoxia generalizada o bien sustancias tdxicas
como las drogas (cocaina) y algunos farmacos (ben-
zodiacepinas, talidomida o anticonceptivos orales)
son algunos de los factores que pueden influir en el
desarrollo del feto, especialmente si son adminis-
trados durante el primer mes de gestacion?3202¢,
Parece que la combinacioén del alcohol y la cocaina
tienen relacion con la sindactilid y la braquidactilia
de fos dedos de los pies®.

La teoria neurdgena sobre el origen de este sin-
drome defiende que las anomalias de los nervios
periféricos producen alteraciones de los musculos
faciales y/o de las extremidades de forma secunda-
ria. Los defensores de esta teoria explican que la
falta de inervacién debida a la agenesia de un nu-
cleo de un par craneal puede producir una degene-
racién muscular secundaria. Segun Rusin', este
defecto ectodérmico provocaria la displasia de los
musculos. La publicacion de un caso de sindrome
de Moesius asociado a un déficit de adenocortisona
y los trazados electromiograficos apoya el posible



Fig. 2
Caso 1. Limitacién de la apertura bucal (33mm).

Fig. 1
Caso 1. Facies amimica, atonia muscular facial, ausencia
de sellado labial y estrabismo convergente debido a la
parélisis bilateral de los pares craneales VI y VIl

Fig. 3
Caso 1. Imposibilidad de cerrar los ojos debido a la parélisis facial.

N\

Fig. 4 . Fig. 5
Caso 1. La parélisis del Il par craneal izquierdo evita la Caso 1. En la exploracién de las manos se observa una ligera desviacion en
aduccion del ojo homolateral. la primera falange del dedo indice de la mano izquierda.
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origen ectodérmico de este sindrome'’#.

La atrofia primaria de los musculos es otra de
las teorias discutidas sobre la etiologia de este sin-
drome. Un defecto mesodérmico promover(a la
aplasia de los musculos que terminaria producien-
do una atrofia nerviosa secundaria'. En las autop-
sias realizadas a algunos pacientes con el sindro-
me de Moesius, se observan aplasias musculares
en las que este tejido es reemplazado por colage-
no'’. Tanto esta teoria como la neur6gena son des-
cartadas por la mayoria de los investigadores.

Algunos articulos'7.202828 nog hablan de una
posible predisposicion familiar con una herencia
autosémica dominante. SLee y cols™®. determinaron
que la banda q12.2 del cromosoma 13 estaba en
intima relacién con el sindrome de Moesius y consi-
deraron la posibilidad de que este cromosoma fue-
se el responsable de la lesion cerebral presente en
estos pacientss. La investigacion genética de dos
. generaciones de una familia danesa con sindrome
de Moesius realizada por KReMeR y cols., segun cita
Lammens y cols.’®, demostré que existia una rela-
cién con la banda q21-22 del cromosoma 3.

Independientemente de la etiologla de este sin-
drome, se ha demostrado que la alteracién intrau-
terina que origina esta entidad se produce durante
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la cuarta y quinta semana de gestacién, aproxima-
damente, ya que durante este periodo se desarro-
llan los nucleos de los pares craneales'%%",

La incidencia del sindrome de Moesius no ha
sido determinada todavia ya que posiblemente exis-
tan muchos casos no diagnosticados o que se han
etiquetado como otra entidad clinica'’. No existe
predominio racial o por uno u otro sexo®. El prome-
dio de vida de estos pacientes es igual que el de
cualquier individuo sano, exceptuando los casos en
los que existe una afectacién nerviosa que compro-
meta las vias aéreas superiores.

La mayoria de los casos diagnosticados son ais-
lados'# y s6lo existen algunas publicaciones en las
gue se observa una afectacion familiar'28333, |La
consanguinidad es un factor que algunos pacien-
tes relatan como antecedentes familiares. Cuando
el sindrome presenta alteraciones esqueléticas, el
riesgo de que la descendencia presente este tipo
de malformaciones es del 2 %, mientras que las
diplejias faciales, con o sin la afectacién del nervio
motor ocular externo presentan una incidencia he-
reditaria mayor. BARATSER® cree que existe una pre-
disposicion genética de la musculatura de estos
pacientes a sufrir un mayor nimero de alteraciones
degenerativas.

CASOS CLINICOS

Caso 1

Mujer de 30 afios de edad que acude para la
valoracién de la colocacion de implantes en el pri-
mer y tercer cuadrante y su posterior rehabilitacién
con una proétesis implantosoportada. La joven fue
diagnosticada de sindrome de Moesius hace tres
afios y realiza controles con su neurélogo cada 6
meses. No existen antecedentes familiares de inte-
rés. En la actualidad esta bajo tratamiento con con-
trol dietético y ejercicio fisico debido a una hiperco-
lesteremia. No presenta retraso mental y habfa es-
tado sometida a tratamiento psicoldgico por pade-
cer depresién en dos ocasiones. La paciente no pre-
sentaba ningun otro antecedente patolégico. En
cuanto a las intervenciones quirurgicas realizadas,
a los 5 anos de edad fue intervenida por presentar
los conductos lacrimales obliterados.

El informe de su neurélogo nos describe el caso
como un sindrome de Moesius con ausencia bilate-
ral de los nucleos de los pares craneales VIy VII.

En la exploracién observamos una facies ami-
mica con atonia muscular, ausencia de sellado la-
b;al microstom(a y estrabismo convergente (figura
1

La méxima apertura bucal esta Ilgeramente re-
ducida (33 mm) (figura 2).

En cuanto a la motilidad ocular, la paciente no
podia cerrar los ojos debido a la pardlisis facial bila-
teral (figura 3) y la aduccion del ojo izquierdo esta-

N

‘ba limitada (figura 4). La respuesta de las pupilas a

la luz fue correcta y no existian ulceraciones cor-
neales.

En la exploracion intrabucal se observé gingivi-
tis generalizada, presencia de placa bacteriana y
célculo supragingival. Destacamos una atrofia de
la hemilengua izquierda asi como una movilidad
deficiente, debido a la afectacién del XIl par.cra-
neal izquierdo (nervio hipogloso). Los dientes 1.8.,
1.7,1.6,1.5.,1.4,27.,2.8,3.6.,3.7. y3.8. estan
ausentes desde hace 5 afios fueron extraidos por
presentar caries’y destruccién de sus coronas.

No se observan alteraciones en las extremida-
des exceptuando una ligera desviacién en la prime-
ra falange del dedo indice de la mano izquierda (fi-
gura 5). <

La paciente acude a nuestro servicio para valo-
rar la posibilidad de colocar implantes en la zona
del 1.4, 1.5, 1.6, 3.6. y 3.7. y realizar la cirugia
periapical del 3.2y 4.1. Después de realizar la valo-
racién del caso, se decide la colocacion de dos im-
plantes a nivel del primer cuadrante, la extraccion
de los restos radiculares del 1.5.y la cirugia peria-
pical del 3.2. y 4.1. Tres meses mas tarde de reali-

. zar la extraccion de los restos radiculares del 1.5.,

se lievo a cabo la colocacion de los implantes. Se
colocaron dos implantes Branemark MK Il de 13
mm de longitud y de 3,75 mm de diametro en la
posicién del 1.4. y 1.5. Seis meses después se rea-
lizé la segunda fase quirargica. A continuacion, ia



Fig. 6 Fig. 7-A
Caso 2. Radiografia de los pies en la que se observa la hipoplasia de la primera Caso 2. Radiografia de las manos en la que se aprecia la hipoplasia de la
falange del 2° y 3er dedos del pie izquierdo. segunda falange del 2, 3er, 4° y 5° dedos de la mano izquierda.

Fig. 7-B
Caso 2. Aspecto clinico.

Fig. 8 Fig. 9

Caso 2. Ortopantomografia en la que se observan los resultados de la con-

Caso 2. Limitacion de la apertura bucal (15mm).
dilectomia bilateral realizada a los 10 afios de edad. P ¢ )
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paciente fue referida al servicio de prétesis para la
realizacion de una prétesis fija implantosoportada.

Durante la fase de osteointegracion, la paciente
fue visitada en nuestra unidad de patologia y ciru-
gla periodontal para evaluar su estado periodontal
y seguir el tratamiento de mantenimiento adecua-
do. Actualmente, la higiene bucal es buena y la
paciente es controlada cada 6 meses.

Caso 2

Varén de 18 aios de edad que acude a nuestro
servicio para la extraccion quirdrgica del 1.2. No
presenta antecedentes familiares de interés y es
alérgico a la penicilina.

Como antecedentes personales, la madre nos
explica que el nifio presentaba anomallas faciales
y en ias extremidades al nacer. Ingresé en el hospi-
tal a las 24 horas de vida con anquilosis bilateral de
las articulaciones témporomandibulares, expresion
facial amimica, microretrognatia, microstomia, hi-
popasia de la lengua, hipotonia generalizada sin
asimetrias, pie izquierdo varo e hipoplasia de la pri-
mera falange del 22 y 3* dedos del mismo pie (figu-
ra 6). En las extremidades superiores presentaba
ausencia de la segunda falange del 2%, 32, 42 y 5°
dedos de la mano izquierda (figura 7). El diagnésti-
co fue de sindrome de Moesius con pardlisis bilate-
ral de los pares craneales Vly VIl y de sindrome de
anquilosis glosopalatina.

A los dos afios de edad se le realizé una frenec-
tomia lingual para favorecer la movilidad de la len-
gua. Dos afios mas tarde, se efectué una plastia
bucal de musculo masetero para intentar corregir la
mimica facial del nifio. A los 6 afos se le practicé
una tercera intervencién realizandose una Z-plas-
tia del frenillo labial inferior y la liberacién de ia fi-
brosis periorbicular para incrementar la apertura
bucal y mejorar la ingesta de alimentos

El paciente fue ingresado a los 10 afios de edad
para tratamiento quirdrgico de la anquilosis de las
articulaciones témporomandibulares. Se le realizé
una condilectomia mandibular bilateral y se colocé
una traccidn elastica en la sinfilis mentoniana man-
tenida con un casco y una barra metalica anterior.
Una ortopantomografia actual muestra la alteracion

de la forma de los c6ndilos debido a la realizacién -~

de esta técnica (figura 8). Posteriormente, se ela-
boré un aparato intrabucal eldstico para facilitar la
apertura bucal. Un mes después, se realizé una
comisurotomia labial ante la imposibilidad de poder
introducir el aparato. En el postoperatorio inmedia-
to se pudo lograr una apertura bucal intermaxilar
practicamente normal, segun refiere el informe de
la intervencién. Actualmente la apertura bucal es
s6lo de 15 mm (figura 9).

Alos 11 afos se inicié el tratamiento ortodénci-
co con aparatologia removible. Su ortodoncista in-
dic6 la exodoncia del 4.4. para mejorar la discre-
pancia oseodentaria. El tratamiento ortodéncico y
miofuncional duré alrededor de 8 afios.

A la edad de 13 aios fue intervenido de orquio-
pexia izquierda y circuncisién por presentar criptor-
quidia izquierda y fimosis.

Presenta un retraso mental ligero con una dis-
minucién de! 66 % del coeficiente intelectual, que le
otorga la condicién legal de disminuido de caracter
permanente.

En la exploracion facial se observa una facies
am(mica, una falta de sellado labial, microstomia y
la implantacién en abanico de los pabellones auri-
culares (figura 10). También se observa una micro-
retrognatia con el perfil de péjaro caracteristico (fi-
gura 11). Presenta una paralisis bilteral de los pa-
res craneales lll (nervio motor ocular comun), VI 'y
VIl, y una grave dificultad al hablar asi como una
limitacion de la aduccién y aduccién oculares, sin

- afectacién de las cérneas.

Intrabucalmente se observaba una mala higie-
ne bucal, abundante célculo supragingival con una
gingivitis generalizada y la presencia de muiltiples
caries. Presenta mordida abierta anterior y una gra-
ve malposicién dentaria con discrepancia 6seoden-
taria. También se observa una hipersalivacion. El
1.1. y el 2.1, fueron extraidos de forma iatrogénica
durante [a intubacion al realizar la anestesia gene-
ral a los 13 afos de edad. Presenta una lengua hi-
popléstica y anquiloglosia.

Una resonancfa magnética cerebral actual nos
muestra la atrofia a nivel de la protuberancia del
tronco del encéfalo correspondiente ala zonaenla
que deber(an estar situados los nicleos de los pa-
res craneales VI y VII (figura 12).

DISCUSION

La etiologia del sindrome de Moesius no es co-
nocida con exactitud actualmente aunque, como se
ha comentado anteriormente, la teoria vascular con
la necrosis y/o aplasia de los nucleos de los pares
craneales afectados es la mas aceptada'?'s. En el
caso 1 existe una agenesia bilateral de los nucleos
de los pares craneales V! y VI, que coincide con la
mayoria de los casos publicados en la literatura®+2,
De igual manera en el caso 2, la resonancia mag-

nética craneal confirma la agenesia de los nlcleos
de los pares craneales Vi y VII. Aunque en algunos
pacientes la herencia es autosémica dominan-
te10.17202628.29 an ninguno de los casos presentados
existia antecedentes familiares de este sindrome.

El diagnéstico del sindrome de Moesius esté
basado en los hallazgos clinicos'?°. En el recién
nacido se observa una ausencia total de la mimica.
Durante los primeros dias de vida existe una falta
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Fig. 10 ' _ Fig. 11
Caso 2. Facies amimica con ausencia de sellado labial y Caso 2. Retromicrognatia con el perfil de péjaro caracte-
presencia de microstomia e implantacién en abanico de ristico. .

los pabellones auriculares.

Fig. 12
Caso 2. Resonancia magnética cerebral donde se observa la atrofia de la
protuberancia del tronco del encéfalo correspondiente a la zona en la que
deberian estar situados los nicleos de los pares craneales VI y VIl
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de sellado de los parpados durante las horas de
suefo que puede producir ulceraciones de la cor-

"neay de la conjuntiva'’'8, Si esta afectado el Xl par
‘craneal, puede existir dificultad para succionar, tra-
gar o deglutir debido a la falta de movilidad del velo
del paladar, hecho que conlleva un desarrollo anor-
mal del nifio®*%*, Esto se ve agravado si ademas
estan afectados los pares craneales X y Xli. En
determinados casos, es necesario alimentar al nifio
a través de una sonda nasogastrica's. Si no es asi,
es importante controlar su dieta y evitar la aspira-
cién de los alimentos tras la ingesta. Aunque no es
frecuente, en algunos pacientes puede ser necesa-
ria una gastrotomia'336, Por otro lado, algunos be-
bés necesitan respiracion asistida por tener com-
prometida la funcién respiratoria''é, En edades mas
avanzadas, los problemas se asocian a la falta de
sonrisa, babeo, dificultades en el habla y de la pro-
nunciacionss.

La principal caracteristica del sindrome de
Moesius es la paralisis facial y la afectacién del VI
par craneal, uni o bilateral'+%', Los dos casos pre-
sentados en este trabajo tienen una diplejia facial,
con una alteracién franca del habla, caracteristica
observada anteriormente por RusIiN', MEYESON Y
FousHee, entre otros. La lesién del VI par craneal
produce un estrabismo convergente y una limita-
cién del movimiento ocular lateral??.

Algunos autores'<"* describen la alteracién de
otros pares craneales. Los que se afectan con més
frecuencia son el lll, V, IX 'y XII, por lo que pueden
existir multitud de combinaciones y presentarse
caracteristicas clinicas muy diversas'#4041,

Los pares craneales lll, IV y VI son los nervios
motores oculares. Como hemos mencionado ante-
riormente, el IV par craneal siempre esta afectado
en este sindrome.

El nervio motor ocular comun (lll par craneal)
también puede estar afectado ya que posee co-
nexiones neuronales con el IV, VI y VIl pares cra-
neales®. Su funcién es inervar el musculo elevador
del parpado superior, la pupila y los musculos de la
acomodacion ocular. Su afectacion se traduce en
una ptosis palpebral y la desviaciéon del ojo hacia
fueray ligeramente hacia abajo. En el caso 2 existe
la paralisis bilateral de este par craneal presentan-_
do una ptosis palpebral pero sin la desviacion di-"
vergente caracteristica de los o0jos ya que, al estar
afectado el VI par craneal, el misculo motor ocular
externo no cumple su funcién, es decir, tensionar el
ojo hacia fuera. Por consiguiente, el paciente no
presenta el estrabismo convergente tipico del sin-
drome de Moesius y tiene limitados tanto el movi-
miento de aduccién como el de abduccion. Por otra
parte, aunque el informe del neurdlogo no lo indica,
en el caso 1 existe una afectacién unilateral del 1lI
par craneal izquierdo por.la limitacién de la aduc-
cién de su ojo izquierdo. Es importante remarcar
que la afectacién unilateral del Xll par craneal es
del mismo lado. La lesién unilateral del XII par cra-

neal esta presente en el 50 % de los casos. La afec-
tacién de este par craneal produce una atrofia de la
lengua con alteraciones de la masticacion, deglu-
cioén, salivacién, fonacién y autoclisis?. En el caso 2
la afectacion es bilateral.

La afectacién del IV par craneal en este sindro-
me es poco frecuente y se traduce en la imposibili-
dad de mirar hacia abajo en abduccion y diplopia al
leer o bajar las escaleras (signo de BieLcHowsky)?7.
Por otro lado, sélo existe un caso en la literatura
que describa la afectacién del V par craneal®. Rara
vez se implica el VIIi par craneal, creandose altera-
ciones auditivas o vértigos. Si se altera el IX par
craneal, se producen trastornos de la fonacién y la
deglucién2®. El X par craneal también esta implica-
do en el reflejo de la deglucion y sus fibras aferen-
tes viscerales participan en la aparicion de nauseas
y vOmitos®34,

La afectacién de varios pares craneales es de-
bida a su proximidad anatémica en la protuberan-
cia del tronco cerebral, ya que el nlcleo del nervio
motor ocular externo tiene cranealmente muy cer-
ca los nucleos de los pares craneales llly IV y, cau-

dalmente, al nucleo del nervio hipogloso.

En la unién entre el bulbo raquideo y la protube-
rancia se encuentra el ncleo salivatorio que inerva
las glandulas salivares y que tiene relacién con el
nervio facial®. Por otro lado, aunque en este sindro-
me no se suelen producir alteraciones del gusto ni
de las glandulas lacrimales', en el caso 1 los con-
ductos lacrimales estaban cerrados y fueron per-
meabilizados quirdrgicamente a los 5 afios de edad.

Las deformidades del iébulo de la oreja son tam-
bién frecuentes, asi como las anomalias del hélix,
la posicién en abanlco del pabellén auricular o la
pérdida de la audicién'3%, En el caso 2 se observa
una implantacién del pabellon.auricular en abani-
co. :

En las extremidades superiores, como ya he-
mos descrito anteriormente, pueden coexistir dife-
rentes alteraciones como amputaciones congéni-
tas, contractura$ digitales, microdactilia, sindacti-
lia, braquidactilia, polidactilia, adactilia, ausencia del
deltoides o pectoral mayor, agenesia del radio, al-
teraciones en la articulacién del codo y anquilosis
de los dedos y/o de la mufieca'5'12242,

En el caso 2 existe una hipoplasia de la segun-
da falange del 29, 32, 4° y 5° dedos de la mano iz-
quierda. Sin embargo, en el caso 1 sélo se observa
una desviacion en la primera falange del dedo indi-
ce de la mano izquierda. En ninguno de los dos
casos presentados se observa la anomalia de Po-
land, presente en un 15 % de los pacientes con
sindrome de Moesius, segun la literatura.

En cuanto a las extremidades inferiores, la afec-
tacion de los dedos es similar a la de las manos.
Otras manifestaciones son: pie varo, anquilosis del
tobillo, amputaciones por debajo de la rodilla e hi-
poplasia o aplasia de algunos musculos'2+'42, En
el caso 2 se observa el pie izquierdo varo con una
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hipoplasia de la primera falange en los dedos 22 y
32, mientras que el caso 1 no presenta alteraciones
a este nivel.

E! sindrome de Moesius se ha relacionado con
algunas alteraciones metabdlicas como la diabetes
mellitus, la insuficiencia hipofisiaria o trastornos en
el tejido graso corporal'®. Por otro lado, existen al-
gunos casos asociados con cardiopatias congéni-
tas, alteraciones del tracto urinario e hipogonadis-
m02,15,41.

Este sindrome forma parte del espectro de los
- sindromes con hipogénesis oromandibulares y de
los miembros, junto a los sindromes de CHARLIE M,
pe HanHART, anquilosis glosopalatina e hipoglosia-
hipodactilia*'*2. Aunque todas estas entidades per-
tenecen a un mismo grupo, existen algunas carac-
teristicas que los diferencian entre ellos. El sindro-
me de CHaRLUE M presenta una paralisis del VIl par
craneal, hipertelorismo, multiples agenesias denta-
les y fisura palatin. En algunos casos se observa
alteraciones en las extremidades pero casi nunca
se asocia a la hipoglosia. En el sindrome de Han-
HART existe una micrognatia exagerada con una len-
gua normal, dientes hipoplasicos con retraso de la
erupcién. Por otro lado, el sindrome de la hipoglo-
sia-hipodactilia se caracteriza por un tamarno pe-
quenio de la lengua y de la mandibula, ausencia de
los incisivos inferiores, alteraciones en las extremi-
dades, fisura palatina y un coeficiente intelectual
normal. La anquilosis glosopalatina es la unién de
la parte anterior de la lengua de tamafio normal al
paladar duro o al reborde alveolar superior. La mal-
formacién de las extremidades es variable pero
siempre existe una paralisis del VIl par craneal,
anquilosis de la articulaciéon témporomandibular e
hipoplasia mandibular''*2, El caso 2 presenta sig-
nos del sindrome de la anquilosis glosopalatina pero
la afectacion bilateral de los pares craneales VI y
VIl asociada a la parélisis bilateral del Ill par cra-
neal son determinantes para que sea diagnostica-
do como un sindrome de Moesus.

Se ha descrito la afectacion témporomandabular
asociada al sindrome de Moesius. En el caso pre-
sentado por Rizos y cols.3, el examen radiol6gico
de la articulacién temporomandibular revelé una
hipoplasia de ambos céndilos. El caso 2 present6
al nacer una anquilosis bilateral de las articulacio-
nes témporomandibulares, segun el informe presen-
tado el dia que se realiz6 su historia clinica en nues-
tro servicio. A los 10 aios de edad se le practicé
una codilectomia mandibular bilateral que, en nues-
tra opinidn, es la causa de la limitacién actual de la
apertura bucal (15 mm.).

El tratamiento del sindrome de Moesius es siem-
pre multidisciplinario e incluye al pediatra, los ciru-
janos general, plastico, maxilofacial y bucal, oftal-
mélogo, otorrinolaringélogo, psicélogo, logopeda y
odont6logo2343,

Es frecuente encontrar maloclusiones esquelé-
ticas de tipo Il 6 Il y mordidas abiertas anterio-

res'244% como en los casos 1 y 2. Generalmente, el
crecimiento facial es ddlicocefalico aunque Rizos y
cols.? presentan un caso con asimetr{a facial, perfil
convexo y labios biprotusivos, es decir, un patrén
braquicefalico. Como describen SHERER y SPAFFORD®,
la micrognatia que se observa en la mayoria de los
casos se debe al déficit neuromuscular en los pri-
meros movimientos, como la succién.

El objetivo del tratamiento quirdrgico reconstruc-
tivo es establecer una simetria facial, el tono mus-
cular y la coordinacién en los movimientos de la
cara. BrRAYE y cols.*® recomiendan realizar primero
cirugfa ortognatica corrigiendo las discrepancias
esqueléticas. Las clases |l esqueléticas se tratan
con una osteotomia de OBweGESER-DALPONT y 0OS-
teosintesis rigida, mientras que las clases Il se co-
rrigen con una osteotomia de Lefort | y osteosinte-
sis con miniplacas. Durante este tipo de interven-
ciones puede realizarse una genioplasia si es ne-
cesario. Es importante destacar la necesidad del
tratamiento ortoddncico en la valoracién de este tipo
de discrepancias éseodentarias. Una vez realizada
la cirugfa ortognatica, se deben evaluar la correc-
cion del estrabismo y de la pardlisis facial*.

Originariamente, el tratamiento de la paralisis
facial estaba enfocado a restablecer el propio ner-
vio. Pero en los ultimos 30 afos, los avances sobre
la capacidad de regeneracién de los nervios y mus-
culos faciales dafiados han permitido dar un giro en
el tratamiento de esta alteracion. Las nuevas técni-
cas de sutura, injertos, cruce e implantacién nervio-
sa, transferencia de musculos y los injertos muscu-
lares libres microvascularizados han mejorado mu-
cho los resultados*. En el pasado, la mayoria de
procedimientos quirdrgicos para tratar la pardlisis
facial se basaban en suspensiones estaticas de los
labios o del surco nasolabial®. El material emplea-
do en estas técnicas variaba desde el propio mus-
culo del paciente (temporal 0 masetero) hasta la
utilizacion de silicona, aportando pequeiios cam-
bios a la facies amimicas de estos pacientes®.

RusiN®’ fue el primero en utilizar el mdsculo tem-
poral como tratamiento de la pardlisis facial bilate-
ral, recolocando una parte en la zona de las comi-
suras labiales mejorando la mimica facial®. Mas tar-
de, otros autores*® emplearian el transplante del

~musculo temporal recomendado esta intervencién

alos 4 6 5 afios de edad. Rizos y cols®. nos presen-
tan el caso de una paciente de 17 afios que fue
intervenida a los 8 afios con la reposiciéon de mus-
culo temporal mejorando su expresién facial consi-
derablemente. El caso 2 también fue intervenido
durante la infancia con una plastia del masculo
masetero, Z-plastia en el frenillo labial inferior y li-
beracién de la fibrosis periorbicular para mejorar la
mimica, pero los resultados no fueron tan favora-
bles.

La anastomosis hipoglosofacial es una alterna-
tiva antigua en el tratamiento de la paralisis facial.
La cara mantiene una simetria en movimiento y en
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posicién estatica con esta técnica pero no se reha-
bilita las alteraciones en la lengua, la masticacion o
la mimica facial. Sin embargo, la deglucién mejora
con el paso del tiempo. Este tratamiento no esta
indicado si existe afectacion bilateral del nervio fa-
cial*47,

Segqun Terzis y Noan®, el tratamiento ideal para
la rehabilitacion de la paralisis facial es el trasplan-
te libre de musculo microvascularizado que permi-
te la recuperacion de la movilidad facial y de algu-
nos gestos mimicos. Estos autores*® presentan un
estudio en el que 100 pacientes fueron interveni-
dos con esta técnica. Todas las intervenciones fue-
ron realizadas por el mismo cirujano. En 63 casos
se empled musculo gracilis y en 34 casos el mus-
culo pectoral menor ya que tienen un facil acceso y
un buen aporte vascular. La recuperacién de la
movilidad fue evidente a partir de las 6-48 semanas
después de la intervencién en 83 casos. En este
estudio se comprob6 que la edad del paciente no
condicionaba los resultados como se creia ante-
riormente. El trasplante del injerto microvasculari-
zado del musculo gracilis es el preferido por la ma-
yoria de los autores debido a la buena vasculariza-
cién que presenta y a su anatomia, ya que se adap-
ta perfectamente a la superficie correspondiente del
musculo zigomatico mayor. Los avances tecnol6-
gicos en la microcirugia y los afos de experiencia
en este campo nos ofrecen nuevas expectativas en
el tratamiento de la paralisis facial tanto estética
como funcionalmente*64e,

Otro posible tratamiento para mejorar el tono
muscular en la pardlisis facial uni o bilateral es la
utilizacion del electromiografo* realizando sesiones
de una hora y colocando electrodos en los muscu-
los masetero, orbicular y elevador del labio. El pa-
ciente debe intentar mover la musculatura facial con
acciones como sonrefr o soplar. Para incentivarlo,
se coloca una sefal acustica que se manifiesta si
aumenta su tono muscular. Ademas, conjuntamen-
te se instaura un programa de leguaje oral en casa
practicando, sobre todo, la pronunciacién de los
fonemas bilabiales y labiodentales. El caso tratado
con esta técnica por GALLEGOS Y COls.*® obtuvo ex-
celentes resultados. La paciente mejoré su expre-
sion facial la pronunciacién de determinadas sila-

bas y su habla en general. Tres afios después del .

tratamiento, los niveles de mimica se habfan man-
tenido, continuaba con sus ejercicios de fonética
en casa Y su progresion escolar era buena.

Respecto a la afectacién del VI par craneal se
debe tener en cuenta que el tratamiento quirdrgico
del estrabismo es importante para mejorar la esté-
tica y la autoestima del paciente. El momento ideal
de la intervencién es antes de los 10 afos de edad
con la retroinsercién bilateral de los musculos rec-
tos internos®® ya que los nervios oculomotores aun
no se han fibrosado'®4,

En la mayoria de pacientes con el sindrome de
Moesius la apertura bucal esta disminuida en un

rango de 15 a 30 mm, generalmente. En el caso 1,
la apertura bucal maxima es de 33 mmy en el caso
2 de 15 mm. El problema es determinar si ia apertu-
ra esta disminuida por las caracteristicas relacio-
nadas con este sindrome o bien por las comisuro-
tomias realizadas a estos pacientes para intentar
aumentar esta apertura que, en muchos casos, tie-
nen como consecuencia una cicatrizacién retrac-
til*** como en el caso 2.

Existen dos casos publicados asociados a una
hipertrofia bilateral de las apéfisis coronoides de la
mandibula siendo la apertura maxima bucal menor
de 10 mm. En ambos casos, se realiz6 una coro-
noidectomia bilateral por via intrabucal que mejoré
la apertura de la boca hasta unos 20 mm aproxima-
damente®'.

En cuanto a las extremidades, los pacientes
pueden ser candidatos a cirugia plastica ortopédi-
ca en las manos y/o los pies si fuese necesario®.

Los problemas dentales en este sindrome son
una consecuencia de la incapacidad del nifio para
realizar una correcta higiene bucal, las parafuncio-
nes de la lengua, la hipotonfa labial y la falta de

. autoclisis. Son pacientes que tendran una mayor
_ propensién a la caries y a la enfermedad periodon-

tal, por fo que necesitan un seguimiento continuado
por parte del odontélogo®¢, La paralisis y la hipo-
plasia de la lengua también han sido asociadas a
este sindrome®. En los dos casos que presenta-
mos la higiene bucal era muy deficiente debido, en
parte, a la dificultad para abrir la boca correctamen-
te. Esta situacién se ve agravada por el hecho de
gque estos pacientes son respiradores bucales y
estan siempre con la boca medio abierta, como se
demuestra en nuestros dos casos. Una adecuada
educacion sanitaria y controles periédicos son ba-
sicos para mantener una buena salud bucal. Es
conveniente realizar profilaxis bucales cada tres
meses Y fluorizaciones tépicas como medidas pre-
ventivas de la caries.

En nuestros casos no se han observado agene-
sias dentales como describen Rizos y cols®.

En una publicacién realizada por Lammens y
cols.’ se muestra la combinacién del sindrome de
Moesius y la fusién esplenogonadal izquierda en un
paciente y en otro caso la asociacién de este sin-
drome con una peromelia. La combinacién del sin-
drome de Moesius, la fusidn esplenogonadal y la
peromelia nunca habia sido descrita en la literatura
segun estos autores.

El caso 2 presenta un sindrome de Moesius con
peromelia. Por otro lado, el informe presentado por
este paciente el dia que realizamos la primera visi-
ta indica que se le practicé una orquiopexia izquier-
da a los 13 afios debido a una criptoquidia izquier-
da, es decir, la ausencia del testiculo en la bolsa
escrotal por su detencién en el abdomen o en el
conducto inguinal en su migracién normal. Si la
causa de esta deteccién fue una fusién esplenogo-
nadal, nos encontrarfamos ante el primer caso en
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el que se observa la combinacion de éstas tres ca-
racteristicas segun la revision realizada por Lam-
mens y cols™.

Los nifios con sindrome de Moesius tienen un
aspecto retraido. Ademas, los pacientes que pade-
cen este sindrome no pueden mostrar alegria, tris-
teza o enfado, por lo que son pacientes introverti-
dos y de personalidad reservada en la mayorfa de
los casos, hecho que repercute en el desarrollo
psicosocial del nifio. Por otro lado, las malformacio-
nes de las extremidades y su lento aprendizaje ver-
bal limitan su interrelacion con el medio®. Algunos
de estos nifios parece que tienen un retraso mental
debido a su facies amimica y al retraso del lengua-
je. La asistencia a clases normales con sus compa-
fieros ayudara a la integracién del nifio en su me-
dio. Los niveles de lectura o escritura son norma-
les, salvo en los casos en los que existe una afecta-
cién de las manos?52

Un 10-15 % de los casos se asocia con retraso
mental®#!, También se ha relacionado con la epi-
lepsiaZ. El coeficiente intelectual del caso 1 es nor-
mal pero el caso 2 presenta un retraso mental lige-

ro de un 66 %. En los 22 casos revisados por Me-
YERSON Y FousHee®®, sélo dos presentaron un retra-
s0 mental.

La mayoria de estos pacientes desarrollan un
lenguaje inteligible. Es de gran ayuda realizar un
programa de estimulacién de! lenguaje oral con ejer-
cicios de fonética y pronunciacion ya en edades muy
tempranas. Cabe destacar la importancia de los
logopedas, incluso antes de la edad de escolariza-
cion. Los pacientes presentan dificultades para pro-
nunciar fonemas que impliquen un sellado labial
{como la m, p 6 b) o bien la elevacién de la lengua
hacia el paladar (como la |, Il 6 r), por lo que deben
realizar ejercicios que promuevan la movilidad la-
bial y lingual mejorando el control neuromuscular.
La micrognatia y la limitacién de la apertura bucal
agravan la dificultad de la pronunciacién de algu-
nas vocales.

Cormespondencia:

Dr. Cosme Gay Escoda
Ganduxer, 140

08022 Barcelona
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