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RESUMEN

El sindrome de Moebius es una patologia neuroldgica congénita caracterizada por la hipoplasia o agenesia del nervio abducens (VI)
y facial (VII) de manera unilateral o bilateral, condicionando paralisis facial y limitacion en la abduccién ocular por el musculo recto
lateral. Los pacientes con este sindrome manifiestan principalmente inexpresién facial y falta de movimiento ocular exterior. Se de-
tectd un caso clinico de un paciente masculino de 6 afios con diagnéstico de sindrome de Moebius, su deteccién clinica se realizé
tras manifestar paralisis facial y limitacion en la abduccién de la mirada desde su nacimiento, sin estudios de imagen previos que
confirmen dicho diagndstico por método de imagen. En este reporte se evidencia la agenesia de los pares craneales (PC) Vly VII
por el método de imagen de resonancia magnética nuclear utilizando la secuencia FIESTA (Fast Imaging Employing Steady-State —
Acquisition). El conocimiento acerca del sindrome de Moebius nos orienta a la sospecha clinica y a un diagnéstico certero con base
en la exploracion fisica y la implementacion de servicios de imagenologia como la resonancia magnética nuclear utilizando la se-
cuencia FIESTA, lo cual permite otorgar al paciente un tratamiento oportuno para prevenir complicaciones clinicas, asi como mejorar
su calidad de vida.

Palabras clave: Sindrome de Moebius, resonancia magnética nuclear, paralisis facial, paralisis del motor ocular externo.

ABSTRACT

Moebius syndrome is a congenital neurological pathology characterized by unilateral or bilateral hypoplasia or agenesis of the abdu-
cens (VI) and facial (VIl) nerves, leading to facial paralysis and limitation of ocular abduction by the lateral rectus muscle. Patients
with this sindrome mainly manifest facial expressionlessness and lack of outward eye movement. A clinical case of a 6-year-old male
patient with a diagnosis of Moebius sindrome was detected, his clinical detection was made after manifesting facial paralysis and
limitation in the abduction of the gaze since birth, whitout previous imaging studies that confirmed said diagnosis by image method. In
this report, the agenesis of cranial nerves VI and VIl is evidenced by the nuclear magnetic resonance imaging method using the
FIESTA (Fast Imaging Employing Steady-State —Acquisition). Knowledge about Moebius syndrome guides us to clinical suspicion
and an accurate diagnosis based on physical examination and the implementation of imaging services such as nuclear magnetic
resonance using the FIESTA sequence, wich allows the patient to be given timely treatment for prevent clinical complications, as well
as improve their quality of life..

Keywords: Moebius syndrome, nuclear magnetic resonance, facial paralysis, abducens paralysis

) manera unilateral o bilateral, condicionando pa-
INTRODUCCION

El sindrome de Moebius es una patologia neu-

ralisis facial y limitacién en la abduccién ocular

por el musculo recto lateral. Los pacientes con
rologica congénita que implica hipoplasia o age-

nesia del nervio abducens (VI) y facial (VII) de
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este sindrome manifiestan principalmente inex-
presion facial y falta de movimiento ocular exte-

rior.

El sindrome de Moebius es un trastorno raro e
infrecuente, la mayoria de los casos son espo-
radicos, con una incidencia estimada de
1:150,000 nacidos vivos’ y una ocurrencia fami-
liar en el 2% de los casos'®, incrementandose
en la Ultima década; se han reportado poco mas

de 500 casos a nivel mundial3.

La causa y patogénesis del sindrome de
Moebius continda siendo desconocida, se han
propuesto cuatro categorias basadas en los ha-
llazgos fisiopatologicos que explican las mani-
festaciones fisicas, asi como hallazgos ima-
genoldgicos. La primer categoria se caracteriza
por hipoplasia de los nucleos de los nervios cra-
neanos resultado de mal desarrollo congénito;
la segunda categoria es caracterizada por pér-
dida neuronal y degeneracién secundaria a un
defecto en el nervio periférico facial; la tercer ca-
tegoria se identifica por una disminucion de
neuronas asi como degeneracion, necrosis fo-
cal, gliosis y calcificaciones en los nucleos del
tronco encefalico por insuficiencia vascular o in-
feccion; y en la dltimo categoria se presentan
cambios miopéaticos primarios y sin lesiones en

los nucleos o pares craneanos®.

Las caracteristicas clinicas mas relevantes del
sindrome de Mo6ebius se manifiestan desde el
nacimiento, destacando: dificultad para deglutir

(produciendo retraso en su ganancia ponderal y

desarrollo), inexpresién facial, babeo, alteracion
en el habla y estrabismo convergente®. Otras
manifestaciones neuroldgicas consisten en sor-
dera, con frecuencia se asocia a pardlisis de
otros pares craneales; los mas afectados son el
hipogloso (XIlI), vago (X), acustico (VIII) y gloso-
faringeo (IX). También puede asociarse a mal-
formaciones musculoesqueléticas como bra-
quidactilia, sindactila, artrogriposis, defectos
costales, ausencia de dedos de pies y manos, o
bien, dedos supernumerarios, asi como pies
equinovaros. En raras ocasiones asociado a
sindromes como el de Poland, caracterizado
por ausencia parcial o total del musculo pecto-
ral, o de Klippel-Feil, que consiste en la fusion
de vértebras cervicales, asi como defectos de
reduccion de extremidades tipo amputacion
(transverso-terminal), cardiopatias congénitas
como defectos ventriculares septales, la dextro-
cardia y la transposicion de grandes vasos. Otro
defecto importante es la insuficiencia del pala-
dar y musculatura faringea que conduce a com-
plicaciones como ahogamiento e infecciones
secundarias pulmonares; asi como afecciones
de sistema nervioso central como lo es epilep-

sia, retraso mental y autismo.-3

El objetivo de este reporte es describir las ca-
racteristicas clinicas y la correlacién neurorra-
diologica por resonancia magnética, debido que
en pocos reportes de casos se incluyen dichos

hallazgos imagenoldgicos.
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A pesar de ser una enfermedad congénita de
baja incidencia con apenas 500 casos reporta-
dos a nivel mundial en el afio 2008 se ha visto
la necesidad de ampliar el conocimiento de su
fisiopatologia, factores de riesgo, signos y sin-
tomas clinicos, asi como principalmente los ha-

llazgos por imagen.

Se han documentado y asociado factores de
riesgo pre y gestacionales como lo es el uso de
misoprostol como medida abortiva y abuso de
drogas como cocaina que condicionan un es-
tado hipoxico-isquémico a nivel cerebral del
producto in Gtero®19. Se recalca que nuestro pa-
ciente no estuvo expuesto a dichos factores de

riesgo previamente descritos.

Detectar dichos hallazgos anatomicos no es ta-
rea sencilla, debido a que se debe de contar con
personal médico especialista, técnicos radiblo-
gos y una unidad médica que cuente con equipo
de resonancia magnética nuclear (en este caso
IRM de 1.5 Teslas).

PRESENTACION DEL CASO

Presentamos el caso de un paciente masculino
de 6 afos de edad producto de gesta dos, em-
barazo a término de treinta y ocho semanas de
gestacién por via ceséarea electiva sin complica-
ciones para un peso de 3600 gr y 55 cm de talla.
Gestacion con consumo de suplementos vitami-
nicos habitualmente. Negando ingesta de al-

cohol y/o tabaquismo o alguna otra sustancia

durante la gestacion. No existi6 consulta pre-
concepcional; tuvo control prenatal a partir del
segundo trimestre del embarazo, acudiendo en
total a nueve consultas ginecoobstétricas, reali-
zando cuatro ultrasonidos (USG) obstétricos re-

portados sin alteraciones.

Se niegan enfermedades gestacionales como
diabetes y/hipertension, asi como tiroidea de
este embarazo. En su primer gesta de cuarenta
y dos semanas de embarazo, refiri6 padecer
preclamsia; motivos por los cuales se somete a
cesarea de urgencia, recibiendo producto unico
vivo, femenino sin complicaciones. Actualmente

con desarrollo neuromuscular normal.

Antecedente relevante es la hospitalizacion por
siete dias de la madre a los ocho meses de em-
barazo por alzas térmicas documentadas mayo-
res a 38.2°C, artralgias, mialgias, cefalea y dia-
foresis, asi mismo descontrol de cifras tensio-
nales recibiendo manejo intrahospitalario con
antihipertensivo y paracetamol para posterior
egreso sin complicaciones. Se lleg6 al diagnos-
tico definitivo y confirmado por virus de chicun-

gunya.

Durante su exploracion fisica al nacimiento re-
cibe los primeros cuidados y profilaxis corres-
pondientes con uso de gotas oftdlmicas de clo-
ranfenicol e inyeccién intramuscular de vitamina
K, sin reportar alguna eventualidad. Posterior
24 horas de hospitalizacion tras una adecuada
alimentacion de seno materno sin alzas térmi-

cas, se realiz6 alta a domicilio.
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Al paciente se le realizaron el tamiz metabdlico
y auditivo, en tiempo y forma reportados como

normales.

A los nueve meses de edad acude a consulta
de pediatria por presentar facie inexpresiva, pa-
ralisis de Bell bilateral, cierra palpebral incom-
pleto bilateral, epifora, sialorrea, desviacion de
la comisura labial hacia la izquierda y e imposi-
bilidad de la abduccién de la mirada. Se ordena
estudio de resonancia magnética reportada
como normal. Médico especialista por criterios
meédicos diagnostica sindrome de Moebius,
dando citas subsecuentes para valorar el desa-
rrollo neurogonitivo y muscular, mismo que es
normal; presentando deambulacién a los 12
meses. Se realiz6 cariotipo de linfocitos en san-
gre periférica con técnicas de banda GTG en-
contrdndose un complemento cromosoémico de
46 XY en 30 metafases analizadas, correspon-
diente con un individuo masculino sin alteracio-

nes.

A la edad de cuatro afios nuestro paciente se
someti6 a un estudio electroneuromiogréfico re-
portando: lesibn moderada de nervio facial iz-
quierdo tipo axonotmesis con mayor afeccion
de rama inferior y datos de reinervacion motora
incompleta; lesion leve-moderada de nervio fa-
cial derecho tipo axonotmesis con mayor afec-
cion de rama superior con datos de reinervacion
motora adecuada para rama inferior e incom-

pleta para rama superior.

Por lo reportado en la literatura médica actual,
nuestro paciente no estuvo sometido por su ma-
dre a la interaccion in Gtero de medicamentos
como el misoprostol y/o drogas como cocaina,
dichas sustancias las cuales han elevado el
riesgo de padecer el sindrome de Méebius. El
antecedente de importancia es haber padecido
la infeccidn por el virus de chicungunya durante
el tercer trimestre. Actualmente no se encuentra
reportado en la literatura esta etiologia como
causa del sindrome de Mo6ebius, pero no des-

cartamos la posibilidad. Se muestran las figuras

1y 2 del paciente.

N

Figura 1-2. Imagen 1 rostro basal del paciente con
fijacion central de la mirada y desviacion de la comisura
labial hacia la derecha. Imagen 2 cierre palpebral
incompleto bilateral conformando el “signo de Bell”.

DISCUSION

Algunos estudios estiman que la incidencia de
la paralisis facial en recién nacidos es de 0.23%,
siendo el trauma obstétrico la causa mas comun
con 80% de los casos, y suele acompafiarse de

otros datos clinicos de traumatismo?.
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El sindrome de Md&ebius es una enfermedad
rara. El diagnostico del sindrome es fundamen-
talmente clinico. Caracterizada por la inexpre-
sion facial y movimientos oculares anormales
en el recién nacido, sea por la diplejia facial o
unilateral, estrabismo convergente bilateral por
afectacion de los pares craneales VI y VIl. En
México hay muy poca informacion estadistica
de esta patologia; los reportes principales pro-
vienen del Hospital Manuel Gea Gonzalez, ubi-

cado en la ciudad de México.36
Periodo neonatal

Dificultad para cerrar la boca o deglutir. La len-
gua puede tener hipotonia (bajo tono muscular)
y puede ser de mayor o menor tamafo que el
promedio. El paciente también puede presentar
hipotonia de los musculos del paladar blando, la
faringe y el sistema masticatorio, condicionando

problemas de alimentacion.

Los nifios con sindrome de Mdebius presentan
retardo del lenguaje a causa de la paralisis de
los labios. Sin embargo, con la terapia del habla,
la mayoria de ellos puede tener una conversa-

cién comprensible.*
Diagnostico

Dadas las caracteristicas de esta enfermedad el
diagnéstico clinico es facil de realizar al naci-
miento. La madre o el pediatra advierten que el
recién nacido no tiene una expresion normal.
Cuando llora produce sonidos y lagrimas sin ex-

presion facial.

También existen alteraciones en la succion, por
lo que necesita alimentacion asistida. Durante
el suefo la oclusion palpebral es incompleta, los
pacientes posteriormente muestran problemas
con la emision de los sonidos, lagrimeo y sialo-
rrea, asi como alteraciones de la masticacion, e
incapacidad de mover los ojos lateralmente, por

lo que giran la cabeza.*”’
Tratamiento

No existe tratamiento médico o curacion del sin-
drome de Mdebius. El manejo es de apoyo y de
reduccion de los sintomas. Si hay dificultad para
la lactancia, se pueden requerir biberones es-
peciales para mantener la suficiente nutricion.
La terapia fisica, de rehabilitacion y del habla
puede mejorar la motricidad y la coordinacion y
hacer posible un mejor control de las habilida-
des de habla y de masticacion. A menudo, la lu-
bricacion topica ocular es suficiente para aliviar
el ojo seco, derivado del parpadeo inadecuado.
La cirugia puede corregir la desviacién ocular,
proteger la cérnea a través de tarsorrafia y me-

jorar las extremidades y la mandibula deformes.

El abordaje es multidisciplinario, desde el ma-
nejo del reflujo gastroesofagico hasta las co-
rrecciones quirdrgicas, que consisten en micro-
cirugia, con técnica de reemplazo nervioso y
muscular como primera linea, todo encaminado
a prevenir las complicaciones inherentes a la
pardlisis facial, tanto funcionales como estéti-

cas. 411
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En México se encontrd que el 25,6% de los ni-
flos con este sindrome presentaron alteracio-
nes en las neuroimagenes y epilepsia sintoma-
tica, considerandola como un a comorbilidad y

no como secundaria a este.11

La importancia del tratamiento temprano con-
siste en la correccion de la funcion muscular fa-
cial, con miras a corregir problemas de len-
guaje, incompetencia oral y la falta de expre-
sion, asi como evitar alteraciones en el desarro-
llo del crecimiento craneofacial y oclusién den-
taria. El tratamiento es con microcirugia, consis-
tente en reemplazo nervioso y muscular, princi-

palmente.1

Este caso ejemplifica los hallazgos por resonan-
cia magnética, evidenciando la agenesia total y
bilateral de los nervios faciales y abducens,
condicionando la clinica anteriormente descrita
(Figuras A, B, Cy D).

El estudio de resonancia magnética nuclear uti-
lizando la secuencia FIESTA (fast imaging em-
ploying steady-state —acquisition), se considera
el estadndar de oro debido a no existir otra mo-
dalidad de imagen que sea superior para la ex-

ploracion de los pares craneales.

Figuras A y B: planos axial y sagital en secuencias T2ci3d; No se logran identificar los VIl pares craneales
en el tercio antero superior del conducto auditivo interno, el circulo en B marca la topografia habitual del
nervio; En las imagenes C y D se observan adecuadamente en paciente sin anormalidades (flechas azules).
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La participacion del radidlogo en la imagenolo-
gia en estudios de resonancia magnética que
requiere de la exploracion de pares craneales
se ha vuelto cada vez més accesible a lo largo
de los afos, tanto por contar con mas equipos y
meédicos especialistas en el area. Ademas de
apoyar en el diagnéstico del sindrome de
Moebius, el radidlogo proporciona informacion
que es fundamental para la clasificacién clinica

y el futuro tratamiento.

CONCLUSION

El sindrome de Moebius a pesar de ser enfer-
medad rara, congénita de etiologia y fisiopato-
logia no muy bien comprendida que resulta en
la agenesia total, parcial, uni-bilateral principal-
mente de nervio facial y abducens condiciona
una morbilidad importante para el desarrollo fi-
sico, cognitivo y social de quien lo padece. Ne-
cesitando de un abordaje interdisciplinario para

el tratamiento.

Sospechar la enfermedad con base en los ha-
llazgos y exploracion fisica, asi como el apoyo
por el servicio de imagenologia con equipo de
resonancia magnética nuclear utilizando la se-
cuencia FIESTA permite establecer un diagnos-
tico certero.

ASPECTOS ETICOS

Se obtuvo consentimiento informado de ambos
padres de la paciente, para la toma y publica-
cion de fotografias donde se evidencian estas

manifestaciones clinicas.

Los autores declaran que para la publicacion de
este trabajo se siguieron los protocolos corres-
pondientes de su centro de trabajo.
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