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Resumen

Elsmd.mm:deMneb:usesmmmfameﬁdmhmrhywmudeh&mmakgpmnpﬂmmﬂduﬂnyupm
&pudcunmpanudenﬂfumummngemﬂsmhsmdﬂmdpemmﬂmﬂgmﬁo (PEVC) que con frecuencia
es ngido v de dificil tratamiento con el método descrito por Ponseti. Se ha encontrado asociacion entre el sindrome de Moebius y el uso
demisopmstoLummedimci&naborﬁwdemuermndiﬂu.Enmmuﬁmhseprmundncnﬂ&nadePEVCaaodﬂuﬂaindImde

Moebius.
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Abstract

Moebius

syndrome 15 an uncommon cisease in which there 15 palsy of cramal nerves, specially sixth and seventh. It can be associated

with congenital deformities of the lower extremuties, such as clubfoot. Frequently clubfoot in Moebius syndrome is rignd and does not
respond to treatment with the Ponseti method. There is association between Moebius syndrome and the extensive use of misoprostol,
an abortive medication. We report five cases of clubfoot associated with Moebus syndrome.
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Introduccion

El sindrome de Moebius, conocido también como aplasia
nuclear congemnta, aplasia nuclear infantil, paralisis oculofacial
congémta y diplepa facial (1), es una enfermedad genetica
que fue descuta mcialmente por von Graefe en 1880 y pos-
tennormente por Moebius en 1888 (2, 3, 4). Constituye una
enfermedad infrecuente (4), con pocos casos descritos en la
literatura medica (5). Se caracteriza por una paralisis de los
pares craneales sexto y séptimo, que produce una paralisis
facial y una alteracion bilateral de la abduccion ocular, que da
una apanencia facial asimétrica y poco expresiva. En 1939,
Henderson modifico la definicion e incluyo pacientes con
paralisis facial unilateral (4). Ademas, se pueden afectar otros
pares craneales, como el V (8%), IX, X y XTI (30%), y puede
asociarse a malformaciones orofaciales, alteraciones en la

succion, disfagia, disfonia y retardo mental. Las anormalida-
des musculoesqueléticas ocurren en un tercio de los casos y
pueden comprender sindactilia, braqudactilia, ectrodactihia v
pie equino varo congenito (PEVC) (2, 4, 6, 7, 8). Con menos
frecuencia, se asocia a sindrome de Poland (4). Se ha encon-
trado asociacion con anomalias cardiacas y afeccion del centro
IeSPLratorio.

Etiologia

La etiologia de este sindrome se desconoce, aunque se sabe
que esta determunada por factores geneticos v ambientales.
Hay dos teorias que intentan explicar su origen: genetica e is-
quémica (4, 9). Enla teoria genetica, Ziter y cols. identificaron
una translocacion reciproca de 13q12,2 en tres generaciones
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de una familia con sindrome de Moebs (3, 10). Postenor-
mente, Kremer (4, 11) y Verzijl (4, 9) tambien propusieron la
presencia de un gen para la secuencia de Moebius en esta mus-
ma ubicacion (MBS1). Tambien se han encontrado loci en el
cromosoma 3q21-q22 (MBS2) y en el cromosoma 10g21,3-q22
(MSB3) (4, 6). Por otra parte, Donahue y cols. identificaron
una translocacion en un paciente con sindrome de Moebius
en t(1;11)(p22;p13) (3) v, postenormente, Nishikawa y cols.
confirmaron la asocacion del locus 1p22 con el sindrome
de Moebmus (MBS4) al encontrar una translocacion t(1;2)
(p22,3;921,1) en otro paciente con dicho sindrome (3, 12).

En la teona isquemica se sugiere la apancion de una
interrupcion en el flujo sanguineo de la placenta (4) que po-
dria oniginar aplasia o hipoplasia de los nucleos de los nervios
craneales (3). En este sentido, el uso de misoprostol como ele-
mento abortivo produce contracciones utennas que ocasionan
interrupcion vascular en el feto, incluyendo 1squemia del tallo
cerebral e incluso disrupcion vascular de los miembros que
produce una reduccion de los mismos (3, 4, 13, 14, 15, 16).
Dicho medicamento, cuyo uso se ha extendido en la pobla-
cion como agente abortivo, se ha asociado con la apancion de
sindrome de Moebius (2, 3, 4, 13, 17, 18, 19, 20).

Clasificacion

El sindrome de Moebius se clasifica en dos grupos: el cla-
sico ¥ €l asociado a otras anomalias. El pnmero se caracteniza
por paralisis bilateral completa o incompleta del nervio facial
v del motor ocular externo y corresponde al 60% de los casos;
en el segundo grupo, el sindrome se presenta acompanado de
vanas anomalias y corresponde al 40% restante.

Diagndstico

El diagnostico es clinico y se hace al momento del nac-
miento cuando hay ausencia de expresion facial durante el
llanto, dificultad para la succion y cierre palpebral incompleto
durante el sueno con desplazamiento de los ojos hacia arniba
(fenomeno de Bell) y ausencia de desplazamiento lateral Esto
ulimo permute el diagnostico diferencal con una paralisis
penfernica del nervio facial (7). Posteniormente se aprecian al-
teraciones en la articulacion de los somdos, lagnimeo, sialorrea
y alteraciones de la masticacion (7). Ademas, el paciente no
tiene vision lateral debido al estrabismo convergente, lo que
lo obliga a mover la cabeza hacia los lados. Presenta, ademas,
epifora v queratoconjuntivitis cronica, debido al cerre pal-
pebral incompleto (7). Como ya se dijo, se puede asociar con
defectos congenitos de las extrermdades.

El diagnf:-stim diferencial se hace con las enfermedades

que producen P:-]Iﬂ.]lﬁls facial como: traumatismo neonatal
(forceps), paralisis seudobulbar, distrofia miotonica, fracturas

de la base del craneo, enfermedades infecciosas (otitis, herpes
zoster, mastoiditis, mononucleosis), neoplasias, enfermedad
de Hodgkin y sindrome de Guillain-Barre (7).

Tratamiento

El tratamiento es qumirgico (7) y multidisciplinario con
la participacion de especialidades como Oftalmologia, Oto-
rrnolaringologia, Cirugia Plastica y Maxilofacial Cuando se
acompana de malformaciones congenitas de las extrenudades,
como PEVC, requicre de la intervencion de Ortopedia. Este
ultimo se puede tratar con el método de Ponseti en el que la
magnitud de la intervencion qunirgica es menor. Cuando las
deformidades son muy nigidas v en los casos en que se retar-
da el tratamuento puede ser necesaro realizar una liberacion
posteromnterna amphada (8).

A continuacion se presentan CINCO C4S0S Con esta aso-
ciacion. Sus PﬂdIES firmaron el consentimiento informado b
autonzaron la publicar:iéﬂ de las fotos de sus rostros Y pies_

Caso 1

Nino de seis meses de edad, prematuro de 34 semanas,
producto del segundo embarazo y parto por cesarea debido
a una ruptura prematura de membranas. Requino de gastros-
tomia por atresia esofagica y postenormente presento como
secuelas hipertension pulmonar y epilepsia. En los miembros
inferiores tenia pie equino varo bilateral rigido (figura 1).

Figura 1. Paciente con sindrome de Moebius y pie equino varo congenito
rigido bilateral.
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Al examen fisico se encontraba una facies inexpresiva
con incapacidad para fruncir el ceno durante el llanto y falta
de cierre palpebral, con perdida de la abduccion ocular en
ambos ojos. Los pies tenian deformidades en equino, varo,
cavo ¥ supino, con estigmas de rigidez (Dimeglio 3) como
pliegue medio plantar e hipoplasia del talon. Se realizo trata-
miento con el método de Ponseti mediante la aplicacion de
seis yesos ¥, posteriormente, tenotomia bilateral del tendon
de Aquiles, con buenos resultados. Actualmente, el nino
esta en tratamiento con ferula de abduccion sin recidiva de
las deformudades.

Caso 2

Nifio de siete afos de edad con sindrome de Moebius,
PEVC izquierdo (Dimeglio 3) vy pie plano valgo derecho. Al
examen fisico se observaba, ademas de la facies inexpresiva,
un estrabismo convergente debido al compromiso de los
nervios facial y motor ocular externo (figura 2).

Figura 2. Paciente con facies inexpresiva y estrabismo convergente por
paralisis del sexto y séptimo par craneal,

Al afio de edad se le hizo una liberacion posterointerna
ampliada. Tuvo recidiva del aducto y supinacion del antepie
con varo del retropié, por lo que a los siete afios de edad
se hizo una osteotomia valguizante del calcaneo izquierdo
acompanada de acortamiento de la columna externa y -
beracion de partes blandas. La resonancia magnética de la
columna lumbosacra v la electromiografia de los miembros
inferiores descartaron una posible etiologia neuropatica adi-
cional. Actualmente el resultado es satisfactorio con apoyo
plantigrado de sus pies (figura 3).

Figura 3. Pies plantigrados luego de liberacion posteromedial ampliada
y osteotomia valguizante de calcaneo con alargamiento de la columna
externa.

Caso 3

Nifio de dos afos de edad con sindrome de Moebius
vy PEVC rigido (Dimeglio 3) bilateral. Al examen fisico se
encontro paralisis del sexto y séptimo par craneal y, al igual
que en los casos anteriores, facies inexpresiva y estrabismo
convergente.

Figura 4. a) Facies inexpresiva y estrabismo convergente. b) Apanencia
de los pies luego de la colocacion del sexto yeso.
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Se hizo tratamuento con yesos y mampulaciones sin exito
debido a la ngdez de las deformudades (figura 5a). Se luzo
liberacion posterointerna del pie 1zquierdo en noviembre de
2008 y del pie derecho en septiembre de 2009. Este ulumo
presento necrosis de los bordes de la henida; sin embargo,
evoluciono satisfactonamente v no ha presentado recidiva

de las deformudades (figuras 5b v Sc).

Figura 5. a) Tratamiento de los pies mediante manipulaciones y enyesado,
b) Pie derecho con necrosis de los bordes de la herida luego de hberacion
posteromedial ampiiada. ¢) Posicion plantigrada de jos pies al finalizar
tratamiento.

Caso 4

Nifo de 26 meses de edad con diagnostico de sindrome
de Moebius y PEVC ngido bilateral (Dimegho 3). Al igual
que en los casos anteriores, se encontro afeccion del sexto
v septimo par craneales. En este paciente hubo una buena

respuesta con el metodo descrito por Ponseti v un buen re-

sultado con manmpulaciones y tenotomua pcn:ut:in:ﬂ bilateral
del tendon de Aquules.

Actualmente, se encuentra en tratamiento con ferula de
abduccion de los pies. Sin embargo, presenta recidiva del
varo del retropie y aducto de antepie en ambas extremudades

(Agura 6).

Figura 6. a) Paciente con paralisis del sexto y séptimo par craneal. b) y
¢) Pies plantigrados posterior a tratamiento con método de Ponsetl. Se
observa recidival bilateral del varo de retropeé y aducto del antepie.

Caso 5

Nino de 20 meses de edad con diagnostico de sindrome
de Moebius y PEVC bilateral (Dimeglio 3). Al examen fisico
presentaba facies inexpresiva por compromiso del septimo
par craneal v estrabismo convergente por paralisis del sexto

Volumen 24 - No. 2, Julio de 2010 115



Rosselll B Villanueva Acosta J, Acevedo JL

par craneal (figura 7). Ademas, padecia de trastornos para
la deglucion por compromuso del IX par craneal (glosofa-

Iingeo).

Figura 7. Paciente con estrabismo convergente y facies inexpresiva por
paralisis del sexto y septmo par craneal.

Se realizo tratamuento del PEVC mediante el metodo de
Ponsets; fue necesana la colocacion de nueve yesos v, luego,
la realizacion de una tenotomua bilateral del tendon de Aquu-
les. Se continuo el manejo con ferula de abduccion para los
pies, pero hubo recidiva del aducto v la supinacion de ambos
antepies. Por esta razon, se reinicio el tratamiento con yesos
v mamipulaciones. Se obtuvo una posicion plantigrada de los
pies durante el apoyo v se siguio el manejo con ferula. Tres
meses despues, el paciente presento hmitacion para la dorsi-
flexion del pie izquierdo, por lo que se programo para una
nueva tenotomua del tendon de Aquiles.

Discusion

En los ultmos anos se ha observado un incremento de
los casos de sindrome de Moebius. No se sabe la verdadera
incidencia de la asociacion entre esta anomalia v el PEVC, aun-
que segun algunos autores se presenta en aproximadamente la
tercera parte de estos pacientes (21). El PEVC constutuye la
alteracion del aparato locomotor mas frecuentemente relacio-
nada con este sindrome y su asociacion ha sido documentada
en vanas publicaciones (3, 4, 8, 22, 23, 24), tanto con com-
promuso biateral como unilateral de los pies. No conocemos
ninguna serie que muestre la eficiencia del metodo de Ponseti
para el tratamuento de los pies afectados por este sindrome. Sin
embargo, en 3 de los 5 pacientes de nuestro reporte se obtu-
vieron buenos resultados con este metodo v no fue necesario
realizar una liberacion posteromnterna amphada. No obstante,

en un estudio publicado en el Jowrnal of Pediatric Orthopaedics,
en marzo de 2009, 7 pacientes con sindrome de Moebius
v PEVC, 5 con compromuso biateral vy 2 unilateral, fueron
tratados mediante liberacion posteromterna amphada v 8 de
los 12 pies reportados necesitaron procedimientos quuricgicos
adicionales presentando, en general, buenos resultados (8).
Vale la pena resaltar que el PEVC en el sindrome de Moebius

no siempre se corrge con el metodo descuto por Ponseti v
con frecuencia requuere de abordajes quurirgicos mayores.

Bajo la luz actual no hay un factor etiologico determinan-
te con excepcion del consumo de musoprostol en el pumer
tunmestre del embarazo (14, 15, 16). Por ser esta una droga
abortiva, no es facil que las madres de los mios admutan ha-
berla consumido durante la gestacion.
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