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RESUMEN

El sindrome de Moebius se caracteriza por la pardlisis congénita y no progresiva de los nervios craneanos
facial y abducentes cuyas manifestaciones clinicas principales son la apariencia facial estatica y poco
expresiva, el estrabismo bilateral convergente y la hipoplasia de miembros, entre otras. En la cavidad
bucal puede observarse micrognacia, implantacion heterotréfica de la lengua, anquiloglosia, Gvula bifida,
fisura palatina y anomalias dentales. La etiologia del sindrome de Moebius es poco conocida y algunos
relatos de la literatura sefialan, como la hipétesis mas probable, una isquemia fetal transitoria, durante el
periodo de formacién de los nicleos craneanos. Los posibles factores causales de esta isquemia serian los
de orden ambiental, los disturbios fisiopatolégicos y genéticos, o el uso ilicito de drogas como el
Misoprostol, durante la gestacion. El presente trabajo relata el tratamiento odontolégico realizado en una
paciente portadora de este sindrome enfatizando las particularidades observadas durante la atencién, en
funcién de las caracteristicas propias de esa entidad clinica.
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ABSTRACT

Moebius syndrome is characterized by congenital and non-progressive paralysis of the facial and abducent
cranial nerves. The principal manifestations of this syndrome are lack of facial expression, convergent
bilateral strabismus and hypoplastic members. The oral findings include micrognatia, heterotrophic
implantation of the tongue, ankyloglossia, bifid uvula, cleft palate and dental anomalies. The etiology of
Moebius syndrome is unknown and some reports relate, as a main cause, the transitory fetal ischemia
during the formation of cranial nucleus. The factors that lead to this ischemia are from ambient,
physiopathological or genetic disturbs and use of drugs like Misoprostol during the pregnancy. This paper
reports the dental treatment of a female patient with Moebius syndrome, emphasizing the peculiarities
observed due to the characteristics of this clinical entity.
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INTRODUCCION
El sindrome de Moebius fue descrito en 1888, como una entidad clinica caracterizada por la paralisis congénita uni o bilateral y
no progresiva de nucleos craneanos, durante la organogénesis, predominantemente del VI par (nervio abducente) y el VII par
(nervio facial).(1)

De acuerdo con Gonzalez et al.(2) y Nunes et al.(3) 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. Otras alteraciones del sistema musculo-esquelético también estan
asociadas con el sindrome, como las que afectan el masculo branquial, el masculo pectoral y la caja toréxica, predisponiendo
al paciente a episodios sucesivos de infecciones respiratorias.(7,11,17) Algunas alteraciones como cardiopatia, hidrocefalia,
diabetes, hipopituitarismo e hipogonadismo son hallazgos clinicos diagnosticados también en algunos pacientes portadores del
sindrome de Moebius.(2,12,13)

Este sindrome también puede estar asociado con malformaciones congénitas del sistema buco-maxilo-facial, que incluyen
micrognacia, implantacion heterotréfica de la lengua, anquiloglosia, Gvula bifida, fisura palatina, anomalias dentales, epicanto
e implantacion baja de las orejas.(3,4,5)

La etiologia del sindrome de Moebius es poco conocida y heterogénea.(6,7,8,9) Algunos relatos de la literatura sefialan, como
la hipétesis mas probable para la génesis de la enfermedad, una isquemia fetal transitoria, durante el periodo de formacién de
los nucleos craneanos, desencadenando agenesia o hipoplasia nuclear.(2,10) Los posibles factores causales de esta isquemia
serian los de orden ambiental, los disturbios fisiopatolégicos y genéticos, o el uso ilicito de drogas como el Misoprostol,
durante la gestacion.(2,11)

Estudios clinicos sefialan un aumento del nimero de casos de sindrome de Moebius en paises donde el aborto es ilegal. (8)
Ese aumento ha sido relacionado al uso indiscriminado del Misoprostol, medicamento para el tratamiento de Ulceras gastricas,
administrado durante el primer trimestre de gestacion con la intencién de abortar.(2,7,8,11,12) El medicamento posee una
fuerte accion utero-ténica, siendo contra-indicado durante el periodo de gestacion, una vez que el mismo puede ocasionar
aborto o secuelas irreversibles al feto.(2,7,10,13,14)

Como existen pocos trabajos cientificos al respecto del sindrome de Moebius, la difusion de informaciones en el gremio
odontoldgico, sobre este sindrome genético, con diversas alteraciones localizadas en el rostro y en la cavidad bucal, es
relevante. Asi, el propdsito del presente trabajo es relatar el caso clinico de un paciente portador de este sindrome, abordando
aspectos de interés odontolégico con relacion a su etiologia y sus caracteristicas clinicas. Seran destacadas particularidades
observadas durante la atenciéon odontolégica, asi como también la importancia de instituir un programa eficiente de promocion
de salud bucal.

RELATO DE CASO

Paciente de 10 afios de edad, género femenino, segunda hija de un matrimonio no consanguineo, portadora del sindrome de
Moebius, con historia negativa de otros casos semejantes en la familia, se presenté acompafada por los padres, en el "Centro
de Formacion de Recursos Humanos Especializados en la Atencion Odontoldgica a Pacientes Especiales de la Facultad de
Odontologia de Ribeirdo Preto de la Universidad de Sao Paulo”.

Durante la anamnesis, la madre de la paciente relaté que uso medicamento para tratamiento de Ulceras gastricas, del cual no
recordaba el nombre, durante el periodo inicial del embarazo. La nifia naci6é a los seis meses del periodo de gestacion y el
diagnéstico de sindrome de Moebius fue realizado por el "Departamento de Genética da Facultad de Medicina de Ribeirdo Preto
de la Universidad de Sao Paulo". La paciente solo presentaba parte de los miembros inferiores, por tal motivo a los siete afios
de edad, se someti6 a intervenciones quirurgicas para la instalacién de prétesis de las piernas. A partir de este momento
aumento de peso y el desarrollo psicomotor fue considerado normal, con un buen desempefio intelectual.
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Figura 1 - Examen clinico general: displasia de miembros superiores con presencia de braquidactilia y
sindactilia.

En el examen clinico general fueron observadas como principales alteraciones, displasia de miembros superiores con presencia
de braquidactilia y sindactilia (Figura 1) y aplasia de los miembros inferiores, substituidos por proétesis (Figuras 2A y 2B). La
fisonomia facial era siempre estatica y poco expresiva ("facie de mascara"), con ojos y labios permanentemente abiertos.
También fue constatado estrabismo bilateral convergente y leve asimetria facial (Figura 3).
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Figura 2 - Examen clinico general: aplasia de los miembros inferiores (A), substituidos por prétesis (B).

La apertura bucal limitada, asociada con micrognacia, dificulté el examen clinico intrabucal. Fue observado paladar estrecho
(Figura 4), implantacion heterotrépica de la lengua (Figura 5), hipertrofia de tonsilas, apifiamiento de varios dientes (Figura
6), desvio de la linea media, gingivitis y un gran namero de lesiones de caries.
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Figura 3 - Vista frontal: fisonomia facial estatica y poco expresiva, con ojos y
labios permanentemente abiertos, estrabismo bilateral convergente y leve
asimetria facial.
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Figura 4 - Examen clinico intrabucal: paladar estrecho.

Previamente a la elaboracion del plan de tratamiento, fue realizado el examen radiogréfico periapical completo y una
radiografia panoramica (Figura 7). El examen radiogréafico periapical fue dificil de ejecutar debido a las alteraciones tipicas del
sindrome, como la limitada abertura bucal, la cual impide la correcta posicion de las placas radiogréficas.
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Figura 5 - Examen clinico intrabucal: implantacién heterotrépica de la lengua.

Figura 6 - Examen clinico intrabucal: apifiamiento de varios dientes y un gran nimero de lesiones de caries.
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Figura 7 - Radiografia panoramica: ausencia de anomalias dentales.

Durante la elaboracién del plano de tratamiento se dio prioridad a la etapa de adecuacion del medio bucal en funcién del alto
riesgo y actividad de caries.

Inicialmente, los padres fueron instruidos respecto a la importancia de una higiene bucal satisfactoria y la adopcion de una
dieta poco cariogénica. Inmediatamente fueron programadas cuatro sesiones de profilaxis dental, con intervalos semanales,
realizada por el profesional, seguidas de enjuague bucal con digluconato de clorexidina a 0,12% y aplicacién tépica de fldor
gel. Las lesiones de caries fueron removidas y las cavidades protegidas con pasta de hidréxido de calcio pro-analisis mezclado
con agua destilada en una consistencia de pasta y selladas con cemento a base de 6xido de zinc y eugenol.

Una vez estabilizadas las lesiones de caries, fueron extraidas las raices residuales de los dientes deciduos 64, 84 y 85.
Posteriormente fueron realizadas restauraciones de amalgama en los dientes 36 y 46 y de resina en los dientes 16, 26, 11, 21
y 22, los cuales presentaban hipoplasia de esmalte. En los dientes 24, 25, 34 y 44 fue aplicado sellante de fosas y fisuras.

Para realizar el tratamiento odontolégico fueron utilizados instrumentos especificos para Odontopediatria, los cuales son mas
pequefios que los convencionales, debido a la microstomia que limitaba la apertura bucal, situacion que dificulté el aislamiento
absoluto de los dientes. También fue utilizada la turbina con cabeza pequefa y fresas de diamante de la coleccién cuello corto
de la KG Sorensen. La implantacion heterotrépica de la lengua fue corregida por el grupo de Cirugia Buco-Maxilo-Facial de la
Facultad de Odontologia de Ribeirdo Preto de la Universidad de Sao Paulo”. Posteriormente sera realizado tratamiento
ortodoncico.

La periodicidad de mantenimiento del tratamiento odontoldgico a través del refuerzo sobre la importancia de la higiene bucal y
de la dieta no cariogénica y la aplicaciéon de medidas preventivas, es realizado a cada tres meses.

DISCUSION

El nimero de nifios que en el momento del nacimiento presentan alguna alteracién congénita varia de 3 a 7%. Debido a la
complejidad y al gran potencial de vulnerabilidad de la regién craneo-facial, segun los estudios realizados por Poole et al.,(15)
75% de los defectos congénitos se manifiestan en esa area, o sea, en la béveda craneana, cara, nariz y cavidad bucal. Como
consecuencia de ese hecho, el odontélogo podra ser el profesional con la oportunidad primaria de diagnosticar esas
alteraciones y frecuentemente ejercera funciones en pacientes portadores de defectos congénitos de las estructuras craneo-
faciales. Asi, es importante el conocimiento sobre los sindromes que se manifiestan en esa region.

Ha et al.,(9) Boudoux et al.,(7) Cronemberger et al.,(11) y Shepard et al.(16) afirmaron que las principales caracteristicas del
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sindrome de Moebius pueden ser detectadas de forma precoz por el odontélogo, ya que estan localizadas en la cara del
paciente. La diplegia facial congénita, muy notoria en el sindrome de Moebius, torna el paciente apatico debido a la ausencia
de expresiones faciales y dificulta la comunicacién del mismo, socialmente. Esas alteraciones llevan a suposiciones erradas de
retardo mental, caracteristica esta que ocurre en apenas 10 a 15% de los casos de sindrome de Moebius.(9,11,17,18)

Los defectos de las estructuras buco-maxilo-faciales ocurren cuando otros pares de nervios son afectados, como el nervio
trigémino. Alteraciones como la hipoplasia maxilar con retrusion del tercio inferior de la cara, fisura palatina, implantacion
heterotrépica de la lengua, hipertrofia de amigdalas y asimetria facial pueden causar disturbios como disfonia, disfagia y
disfuncién de la articulacién temporomandibular, perjudicando alin més la salud de estos individuos.(10) La micrognacia,
seguramente, se debe a la deficiencia neuromuscular, que limita el movimiento de crecimiento inicial de la mandibula.(9,19)

En este caso clinico, verificamos atresia maxilar, con retrusion del tercio inferior de la cara, implantacion heterotréfica da
lengua, hipertrofia de amigdalas, leve asimetria facial con un exagerado limite de apertura bucal y defectos de las estructuras
dentales, los cuales sugieren que el nervio trigémino estaba involucrado.

Los defectos congénitos del esmalte, especificamente las hipoplasias, constituyen areas retentivas para el biofilm dental y
merecen cuidados preventivos y restauradores.(9,10)

Por otro lado, la parélisis significativa del 111 par (nervio oculomotor) y del XII par (nervio hipogloso), pueden causar
deformidades multiples, como la ausencia de las extremidades, la sindactilia, la braquidactilia, la polidactilia y la
adactilia.(7,8,9,10,20) Esas malformaciones dificultan y hasta llegan a impedir las actividades diarias. En el presente caso
clinico, la dificultad de agarrar el cepillo dental y manipularlo en el interior de la cavidad bucal, predispusieron a la paciente al
desarrollo de lesiones de caries y gingivitis. Es recomendable el uso de cepillos eléctricos, o la adaptacion de cabos de cepillos
manuales, en pacientes portadores de malformacién de miembros superiores, para facilitar la ejecuciéon de la higiene bucal.

En Brasil, asi como en otros paises donde el aborto es considerado un acto ilegal, el Misoprostol ha sido utilizado
indiscriminadamente y de forma ilicita, en casos de embarazo no deseado, observandose un aumento en la incidencia de casos
da sindrome de Moebius.(2,12,13) En este caso clinico una de las hipotesis para explicar el desarrollo del sindrome fue la
automedicacion materna, para el supuesto tratamiento de Ulcera gastrica, durante el periodo inicial de gestacion.

El odontdlogo, como promotor de salud, y vislumbrando mejorar las condiciones de vida de estos pacientes, debera estar
atento con todas las alteraciones presentes en pacientes con sindrome de Moebius y tratar aquellas que le competen.

CONCLUSION

Las caracteristicas clinicas del sindrome de Moebius son significantes e interfieren con diversos aspectos de la vida de esos
individuos, tales como las relaciones sociales, la capacidad de movimientos y comunicacion, y las funciones masticatorias.
Durante la atencién odontolégica, debe ser considerado la limitada apertura bucal, la asimetria facial, la micrognacia, la atresia
de los maxilares, la presencia de apifiamiento dental, a implantacién heterotrépica de la lengua y la higiene bucal
generalmente deficiente. La implementaciéon de medidas preventivas rigurosas, tanto a nivel profesional como domiciliar,
deben ser constantemente estimuladas, debido a las manifestaciones clinicas del sindrome que afectan la cara y dificultan la
higiene bucal y como resultado de las displasias de miembros superiores que impiden una buena manipulacién del cepillo
dental. El uso de instrumentos odontolégicos especificos para Odontopediatria también es recomendado. Es de extrema
importancia que el odontélogo sea incluido en el equipo de profesionales que brindara atencién a esos pacientes desde el
momento del diagndstico clinico.
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