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Reporte de caso

Manejo Odontoldgico del Sindrome de Moebius

Resumen

El sindrome de Moebius es una alteracion congéni-
ta caracterizada por paradlisis de los pares craneales
debido a una atrofia de sus nucleos, principal-
mente se ven afectados el nervio facial y el nervio
abducens causando paralisis facial y limitacion del
movimiento ocular. Otros nervios craneales tam-
bién se ven afectados lo que trae anomalias dental-
es y esqueletales. Puede a su vez, estar asociado a
malformaciones de las extremidades superiores e
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inferiores como sindactilia y pie equinovaro. Su eti-
ologia es auin desconocida, pero se relaciona a un
problema vascular que afecta el desarrollo de los
nucleos de los pares craneales. El objetivo de esta
investigacion es describir las caracteristicas del Sin-
drome de Moebius y reportar 3 casos clinicos que
acudieron a consulta odontoldgica.

Palabras claves: Sindrome de Moebius, salud bu-
cal, maloclusién, discapacidad intelectual, nervio
facial, paralisis facial.

Tratamento dentario da Sindrome de Mo6ebius

Resumo

A sindrome de Moebius é uma alteragdao con-
génita caracterizada por a paralisia dos pares
cranianos, devido a atrofia dos seus nucleos.
O nervo facial e o nervo abducente sao os mais
afetados, causando paralisia facial e limitacao
de movimento do olho. Outros nervos crania-
nos também sao afetados, causando anomalias
dentarias e esqueléticas. Ao mesmo tempo, a
sindrome pode ser associada a malformacdes
das extremidades superiores e inferiores, como

a sindactilia e o pé torto equinovaro. A sua etio-
logia é ainda desconhecida, mas estd relacio-
nada com um problema vascular que afecta o
desenvolvimento dos ntcleos dos pares crania-
nos. O objetivo deste artigo é descrever as ca-
racteristicas da Sindrome de Moebius, e relatar
3 casos clinicos de pacientes que buscaram por
consulta odontoldgica.

Palavras chaves: Sindrome de Moebius, satde
bucal, maloclusao, deficiéncia intelectual, nervo
facial, paralisia facial.
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Case Report

Manejo odontolédgico del sindrome de Moebius

Dental treatment for M6ebius Syndrome

Abstract

The Moebius syndrome is a congenital disorder
characterized by a paralysis of the cranial pairs, due
to an atrophy of their nuclei. The facial nerve and
the abducens nerve are the most affected, causing
facial paralysis and limitations of the ocular move-
ment. Other cranial nerves are also affected, which
consequence is dental and skeletal anomalies. At
the same time, it can be associated to malformations
of upper and lower extremities, such as webbed

Introduccion:

El sindrome de Moebius es una alteracion con-
génita descrita por primera vez en 1880 por von
Graefe y Saemisch y de una forma mas completa
en 1888; posteriormente fue descrita por Moebius
en 1892. La tasa de prevalencia es de 1/150.000 na-
cidos vivos, sin que esto disminuya la importancia
de su reconocimiento. En cuanto a la prevalencia
de género afecta por igual a ambos sexos." ™!

En este sindrome se ven afectados dos importan-
tes nervios craneales, el abducens (VI) y el nervio
facial (VII), los cuales no estan bien desarrolla-
dos, causando paralisis facial y limitacion del
movimiento ocular incluso estrabismo conver-
gente.!>*1

Su etiologia es desconocida, pero se conoce que se
debe a una atrofia del nacleo craneal lo que causa
un problema vascular en el desarrollo inicial del
embrion, donde existe una ausencia de desarrollo
de los nucleos de los pares craneales VI'y VII por
una disrupcion o interrupcion del suministro san-
guineo'l, 4-6,9,11,15-17

De igual manera se ha relacionado esa destruc-
cion del ntcleo de los nervios craneales a causas
externas como infecciones, consumo de drogas o
de medicamentos; recientemente se ha estable-

fingers and toes and club foot. Its etiology is still
unknown, but is related to a vascular problem that
affects the development of the nuclei of the cranial
pairs. The objective of this research is to describe
the characteristics of the Moebius Syndrome, and
report 3 clinical case studies that attended a dental
consultation.

Key words: Mobius syndrome, oral health, mal-
occlusion, intellectual disability, facial nerve, facial
paralysis.

cido que la exposicion al misoprostol durante la
gestacion tiene relacion con la aparicion del sin-
drome de Moebius." %15

El compromiso de los pares craneales VI y VII
produce caracteristicas particulares del sindro-
me como cierre incompleto de los parpados du-
rante el sueno, ulceras corneales, escurrimiento
permanente de saliva, estrabismo convergente y
ausencia de movimientos de los musculos de la
expresion facial (atn durante el llanto). De igual
forma, pueden estar comprometidos los nervios
IX (glosofaringeo), X (nervio vago o neumogastri-
co), XII (nervio hipogloso) y III (nervio motor ocu-
lar comun), entre los menos afectados se encuen-
tra el IV (nervio patético), VIII (nervio auditivo), V
(nervio trigémino), XI (nervio accesorio o espinal)
y I (nervio olfatorio)." 7% 101312

Entre sus manifestaciones clinicas y orales se en-
cuentran: la baja implantacion del pabellén auricu-
lar, anomalias de los lobulos de los oidos, fascies
inexpresivas (falta de sonrisa-inexpresion facial),
micrognatia, microstomia, sobrecrecimiento del
maxilar lo que conlleva a una mordida profunda,
un paladar profundo y atrofia de la lengua. Se pro-
duce igualmente dificultad para deglutir y para
hablar por problemas de pronunciacién, reflujo
gastroesofdgico, hipoglosia, dificultades para suc-
cionar, crisis de broncoespasmo, disartria, disfagia
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y vaciamiento gastrico lento. Por otro lado, se ob-
servan de problemas dentales tempranos como
caries rampante y gingivitis por autoclisis inapro-
piada y dieta inadecuada.'® 101618

La limitada apertura bucal, ocasiona problemas de
alimentacién, y en consecuencia una nutricion ina-
propiada; se puede presentar una incompleta for-
macion del esmalte (hipoplasia) que hace que los
dientes sean mas vulnerables a las caries. Asi mis-
mo, se puede presentar mordida abierta anterior,
debido a que los dientes anteriores no ocluyen con
su antagonista y por la dificultad de cerrar o tragar,
lo que ademas trae un deficiente crecimiento de la
mandibula y colapso transversal de los maxilares;
la falta de buen sellado labial provoca sequedad,
irritacién e inflamacién con facilidad causando en-
fermedad periodontal. > #1213 18

Se ha reportado asociacién con anormalidades de
las extremidades y los dedos de los pies como sin-
dactilia y braquidactilia; asi como con la aparicion
de labio y paladar hendido; anormalidades en la
pared del térax o ausencia de los musculos pec-
torales (sindrome de Poland), y a la presencia de
anquiloglosia.' &% 1215

El diagndstico se basa en cinco caracteristicas del
sindrome, en las que se encuentran facies inex-
presivas, babeo, cierre incompleto del parpado,
estrabismo convergente y dificultad para deglutir
y hablar.!

Es importante el diagndstico temprano para
disminuir las secuelas mediante rehabilitacion
y terapias enfocadas en el drea de la fonacion y
deglucién. El tratamiento es fundamentalmente
quirargico orientado a la correccion del cierre pal-
pebral, pliegue epicantico y correccion de la pto-
sis labial.’ ® 1 Ademas de ello, en el tratamiento
bucodental, el uso de la ortopedia funcional y la
mioterapia deben ser consideradas en el manejo
del paciente.

El objetivo de esta investigacion es describir las ca-
racteristicas del Sindrome de Mdebius y reportar
3 casos clinicos que acudieron a consulta odonto-
logica en un centro de Pacientes Especiales y que
fueron evaluados y tratados luego de la firma del
consentimiento informado por parte de sus repre-

sentantes en el cual se explico claramente los tra-
tamientos a realizar a cada paciente, dandoles la
libertad de retirarse en el momento que desearan.
Asimismo, se obtuvo el aval bioético por parte del
comité de bioética de la Universidad de Valencia.
Reporte de Casos Clinicos:

Caso 1: Paciente femenina de 4 afnos de edad,
portadora del Sindrome de Moebius, producto
de segunda gesta de un matrimonio joven no
consanguineo. Dentro de sus antecedentes pre-
natales, el embarazo transcurrié con normalidad
hasta la semana 20 en que se detecté una hidro-
cefalia leve por lo que se realizd amniocentesis
que arrojo como resultado cariotipo fetal 46, XX
(normal); en posteriores controles la hidrocefalia
disminuy? siendo el eco cerebral fetal totalmen-
te normal a las 38 semanas. Tras el parto pre-
sentaba buena vitalidad pero posteriormente al
intentar iniciar la lactancia materna, se observd
que no succionaba y la movilidad espontdnea no
era muy intensa. Debido a ello, el pediatra indi-
cd la realizaciéon de una electromiografia facial
determindndose falta total de conduccion en el
territorio del nervio facial de forma bilateral. Al
examen clinico se evidencio6 falta de movilidad
de musculatura facial lo que le otorga la tipica
facies de mascara por paralisis bilateral comple-
ta, asi como sindactilia cutanea de falange proxi-
mal de 2do-3er dedo de pie izquierdo, existiendo
ademads una pequena deformidad en el tarso de
ese pie, y estrabismo convergente. Al examen in-
trabucal se presenta mayor desarrollo transver-
sal de maxilar, mordida profunda y micrognatia.
Asi mismo, se diagnosticé traumatismo dental
enel5.1ydel 6.1 con fractura del borde incisal de
un ano de antigiiedad originado por una caida,
presencia de caries en 7.1, 8.1 y 8.2, apihamiento
inferior, aumento de volumen y cambio de colo-
racién gingival. La paciente recibi¢ tratamiento
de las caries con resinas compuestas, asi como
la reconstruccion de las fracturas causadas por
los traumatismos. Igualmente se le realiz6 trata-
miento periodontal mediante tartrectomia ultra-
sonica y enjuagues de clorhexidina al 0.12% por
dos semanas para controlar la gingivitis y se pla-
nific tratamiento con ortopedia funcional (Fig
1,2,3). Igualmente se realizé profilaxis y aplica-
cién topica de fltior, citandola para su cita control
en 3 meses considerando su riesgo cariogénico.



Fig. 1. Esta fotografia muestra las caracteristicas de una
nifia de 4 afios con Sindrome de Moebius.

Caso 2: Paciente femenina de 9 anos de edad, se-
gunda hija de un matrimonio no consanguineo,
portadora del Sindrome de Moebius. En cuanto

Fig. 3. Esta imagen muestra la malformancion en los dedos
de los pies.

Manejo odontologico del sindrome de Moebius

Fig. 2. Esta fotografia muestra la denticién en oclusion
faciales mostrando mordida progunda y malposicion.

a sus antecedentes personales es producto de una
gestacion multiple, donde la madre tuvo amenaza
de parto prematuro a los 2 meses perdiendo dos de
los fetos. Al examen clinico se evidencié paralisis
facial bilateral (predominio izquierda) con desvia-
cion de la comisura bucal a la derecha y comisura
bucal izquierda caida, ademas de babeo secunda-
rio. No presenta alteraciones en la deglucion ni en
la fonacion, y se evidencia ptosis palpebral (cierre
palpebral incompleto), estrabismo convergente y
diplopia, pie equinovaro residual que altera la mar-
cha. Al examen intrabucal se observa atrofia y asi-
métrica lingual principalmente del lado derecho
(atrofia hemilengua derecha), presencia de caries
multiples, sobremordida posterior izquierda por
micrognatia, aumento de volumen y cambio de
coloracion gingival. A la paciente se le realizo tra-
tamiento periodontal con tartrectomia ultrasonica
y se colocaron resinas en posterior a la eliminacion
de la caries, asi como tratamiento de ortopedia
funcional para corregir la oclusion (Figure 4,5,6).

Caso 3: Paciente femenina de 5 afos de edad con
diagnodstico temprano de Sindrome de Moebius.
Entre los antecedentes médicos su madre refiere
que es producto es una segunda gesta entre pa-
dres sanos no consanguineos. Al examen clinico
se observa la presencia de estrabismo convergente,
pie equinovaro y paralisis facial bilateral. Al exam-
en intrabucal se evidencié traumatismo en 6.1
con fractura de esmalte originada por un golpe,
mordida profunda, micrognatia, hipertro-

Vol 6 N° 2 Julio-Diciembre 2016



122

Stabile-Del Vecchio RM, Morales-Chdavez MC

Fig. 4. Esta fotografia muestra las caracteristicas faciales que
incluyen padralisis facial con predominio.

fia amigdalina, caries multiples y aumento
de volumen y cambio de coloraciéon gingival
generalizado. Por otro lado, se diagnostico
atrofia en linea media de lengua. Se realizo

Fig. 6. Esta fotografia muestra la denticion en oclusion, la
malposicion. Las lineas medias del maxilar y la mandibula no
coinciden.

Fig. 5. Esta imangen muestra la asimetria lingual.

exodoncia del 5.5 debido a la imposibilidad
de restaurar por la gran extension de la caries.
Posterior a ello, se colocdé un mantenedor de
espacio. Asi mismo, se eliminaron las caries
restantes y los dientes fueron restaurados con
resinas. El tratamiento periodontal se realizd
con ultrasonido para el control de la gingivitis
y se colocaron pistas indirectas planas para la
correccion de la mordida profunda (Fig 7,8).

Discusion:

La importancia de esta investigacion se basa
en la descripcion de tres casos clinicos con
Sindrome de Moebius, en el que cada uno pre-
senta sus caracteristicas y detalles del manejo
de los pacientes y sus tratamientos especificos
(restaurador, periodontal y de oclusién), con
el fin de mejorar su calidad de vida.



P

b
M

Fig. 7. Esta imagen muestra las caracteristicas faciales
del paciente que incluye asimetria facial.

Como ocurre en la mayoria de los pacien-
tes con sindrome de Moebius, donde la eti-
ologia es desconocida, solo en pocos casos
se debe a alteraciones genéticas, factores ex-
ternos como infecciones o al uso de medica-
mentos como el misoprostol y/o cocaina
ademas de traumas durante el embarazo.>®
89,11, 1315 En los casos descritos, uno de el-
los mostro problemas durante el embarazo
como la hidrocefalia, el otro fue producto
de un embarazo multiple donde la madre
perdié dos de los fetos en un aborto es-
pontaneo, y el tercer caso no tenia ningun
antecedente.

Las caracteristicas clinicas y evoluciéon de
los casos coinciden en gran medida con lo
descrito en la literatura. Se presenta parali-
sis facial bilateral de forma completa y en
uno de los casos con predominio del lado
izquierdo, de igual forma que estrabismo
convergente y limitacion del movimien-

Manejo odontologico del sindrome de Moebius

Fig. 8. Esta imagen muestra la severa mordida profunda.

to ocular lo que genera ptosis palpebral; y
presencia de otras alteraciones como mal-
formaciones de las estructuras orofaciales
y anomalias de las extremidades.>* &% 10-1%
315 Las alteraciones musculo esqueléticas
que se evidenciaron en los casos reportados
fueron pie equinovaro y en miembros infe-
riores sindactilia.®®

En la literatura se reporta que existe presen-
cia de retraso mental asociado al sindrome de
Moebius entre 10% y 75% de los casos, 7% 1
en esta serie de 3 casos no se evidencio pres-
encia de discapacidad intelectual asociada.

Es frecuente encontrar maloclusiones esqueléti-
cas clase II y IIl, ademas de mordidas abiertas
anteriores y mordidas profundas, donde la
mayor prevalencia que se evidencia en la liter-
atura es mordidas abiertas.*>”®>!* En los casos
reportados, la maloclusion mas prevalente fue
mordida profunda, debido al mayor desarrollo
del maxilar y la micrognatia. Dicha micrognatia
se presenta en la mayoria de los casos por un
déficit neuromuscular que limita el movimiento
del crecimiento inicial de la mandibula durante
los primeros movimientos como la succion. Al-
gunos autores recomiendan el uso temprano de
aparatos de ortopedia para prevenir o tratar las
maloclusiones y la glosoptosis.”
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La presencia de asimetrias y de areas atrofi-
cas de la lengua también es caracteristica del
sindrome y en los tres casos se evidencio la
presencia de esta caracteristica.®® >3

En la mayoria de estos pacientes la apertura
bucal se encuentra disminuida en un rango
de 15 a 30mm generalmente, lo que coincidio
con lo evidenciado en estos pacientes.*> 1> ¢

El tratamiento odontologico de los pacientes con
sindrome de Moebius es limitado por la falta de
movilidad y el deficiente desarrollo de la mus-
culatura de la cavidad oral y del drea orofacial,
dificultando asi la practica de una higiene oral
adecuada. Los problemas dentales en este sin-
drome son consecuencia de la incapacidad del
nifo para realizar una correcta higiene bucal,
ademas de las parafunciones de la lengua, la hi-
potonia labial, la falta de autoclisis y a la ausen-
cia de sellado perioral; se asocia también una di-
etainadecuada, siendo ésta pastosa y con mayor
proporcion de carbohidratos fermentables. De-
bido a ello, suelen presentar mayor prevalen-
cia de caries y enfermedad periodontal por lo
que necesitan un control odontoldgico riguroso
donde se realicen profilaxis y aplicaciones topi-
cas de fltior como medidas preventivas para la
caries y la enfermedad periodontal, ademas de
realizar una accion educativa de las personas re-

Referencias bibliograficas.

sponsables del paciente que permita mejorar su
salud bucal > 1>

Como resultado, es muy importante la edu-
cacion del cuidado oral a los pacientes con
este sindrome y sus padres, asi como, la apli-
cacion de los métodos de prevencion tales
como, el cepillado dental, el uso de un en-
juague bucal e hilo dental, el fluoruro toépico
y un control dental periddico por un espe-
cialista.

Conclusion:

Existen pocos casos reportados en la litera-
tura sobre el tratamiento dental de los paci-
entes con Sindrome de Moebius por lo cual
este articulo reviste gran importancia. En
los casos reportados se obtuvo un resultado
exitoso del tratamiento de las tres pacientes,
lo cual se evidencio en las citas controles de
cada una. El manejo odontoldgico de este
tipo de pacientes se hace complejo debido a
la condicion fisica y cognitiva de los mismos.
Debido a ello, una correcta evaluacion y di-
agnostico de las necesidades reales de cada
paciente en particular permitirdn una mejor
planificacion del caso y por ende se lograran
resultados mas 6ptimos.
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