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RESUMEN

Se presenta por primera vez en la provincia, segun lo registrado en la
literatura, el caso, en consulta de oftalmologia, de una paciente de 8
afios de edad que se interconsulta con especialidades afines a la
entidad (Genética, Neurologia, Otorrinolaringologia) con diagnéstico
de sindrome de Mobius, enfermedad poco frecuente en nuestro
medio. Se presenta su cuadro clinico y evolucion.

Palabras clave: SINDROME DE MOBIUS/ etiologia; NINO; NERVIOS
CRANEALES/ patologia.

INTRODUCCION

El sindrome de Mdbius es una extrafia enfermedad de los nervios craneales,
no progresiva y congénita, que se caracteriza por la incapacidad de los
pacientes afectados de mostrar sus emociones a través de los gestos faciales
por la parélisis facial que determina.l”
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Este sindrome fue descrito por Paul Julius Mébius en 1892, y aunque la causa
sigue sin aclararse, se ha atribuido a una agenesia de los nucleos de los pares
craneales; también se han descrito casos debidos a lesiones supranucleares
tras lesiones isquémicas fetales, y a procesos miopaticos, y en ninguno de los
casos tiene cura.

A los problemas relacionados con su aspecto, con escasa 0 nula expresividad
facial, que no se modifica ante el llanto o la risa, se asocian multiples
manifestaciones clinicas: labios finos, sin motilidad y dificultad para la
protrusion lingual, parélisis de los pares oculomotores y oftalmoplejia,
imposibilidad para cerrar los parpados y cierto grado de ptosis palpebral con
disminucion de la sensibilidad corneal por falta de parpadeo. En los primeros
meses de vida hay dificultad para succionar y tragar, asi como infecciones
respiratorias. Se refieren, ademas, problemas de audicién y pronunciacién, y en
las formas complejas también importantes limitaciones motoras y psicolégicas,
lo que modifica el prondstico de estos pacientes.*

Algunas de estas caracteristicas hacen que, en algunos casos, se diagnostique
erroneamente como retraso mental o paralisis facial.

El hecho unificador lo constituye la falta de expresion facial, junto a la falta
de movimiento lateral de los ojos.

El diagndstico es clinico, los sintomas no progresan con el paso de los afios,
muestran buena calidad de vida, excepto en las formas complejas antes
mencionadas.

En general, el pronéstico esta en funcion de la posibilidad de corregir los
defectos esqueléticos. Se realiza la terapia sobre la hipoacusia cuando las
anomalias faciales ©n importantes y pueden someterse a cirugia plastica. La
correccion del estrabismo sera necesaria en todos los casos.

También, se usan terapias de rehabilitacion fisica, logopedia y técnicas

quirdrgicas, como la llamada “cirugia de la sonrisa”.’

Aunque la mayoria de los casos son de aparicion esporadica, se describen
casos de origen familiar con herencia autonémica de recesion o dominante,
donde es importante el consejo genético. El apoyo social es igualmente
beneficioso, tanto para los afectados como para los familiares.



En nuestro caso especifico, es una forma simple de la enfermedad, con
desarrollo adecuado y buen pronéstico, pero, en general, el sindrome es poco
conocido por lo raro de su presentacion o quizas por diagnosticos erréneos que
requieren de valoracion interdisciplinaria estrecha, razon por la que creemos
necesario mas que interesante darlo a conocer y motivar su estudio.

INFORME DEL CASO

Escolar A.L.L., del sexo femenino, de 8 afios de edad, mestiza, producto de
parto eutécico y con pardlisis facial desde su nacimiento, con neurodesarrollo
aparentemente normal. Se realizé diagndstico de sindrome de Mobius en el
Centro Nacional de Genética. Se sigue en consulta de oftalmologia del
Policlinico de Especialidades Pediatricas “Dr. Luis Galvan Soca” por trastornos
refractivos y complicaciones propias de la toma de pares craneales, que
determinan exposicion de las corneas (queratitis por exposicion).

Antecedentes patoldgicos personales: Paralisis facial al nacer.
Antecedentes patoldgicos familiares: No refiere
No existe grado de consanguinidad.

Examen fisico.

Neurologico:

Paralisis facial periférica bilateral mayor del lado derecho.
Toma del orbicular de los parpados.

Pardlisis de nervios oculomotores 111y 1V.

Hipotrofia del tercio anterior de la lengua.

Discreto trastorno de lenguaje.

Intelecto normal.

Atrofia discreta de ambas hemicaras.

Ocular.
Refraccioén ciclopéjica
OD. +1.50 -1.00x 1800

Ol.+100 -150x1800

Anexos: lagoftalmos:
Segmento anterior: Normal en ambos ojos.



Medios: Transparentes.
FO: Papila de buena coloraciéon, macula normal.

Motilidad ocular: Paralisis de recto externo y recto interno. No realiza los
movimientos de aduccién y abduccién. Ortoforia.

Se realiz6 tomografia axial computarizada (TAC) de craneo y érbitas,

Electrorretinograma y potencial evocado visual, con resultados normales.

RESULTADOS Y DISCUSION

Luego de presentados todos los elementos que identifican nuestro caso, es
evidente, clinicamente, que se trata de un sindrome de Mobius que, ademas,
tiene diagndstico del Centro Nacional de Genética.

Presenta toma de los nervios 111, VI y V11, asi como del XI1 en menor grado,
lo que se corresponde, como plantea la bibliografia, con los nervios mas
cominmente afectados®; ademas, no todos se afectan de un modo simétrico y
completo, y existe gran variabilidad, por lo que pueden verse mdultiples
combinaciones.

La nifia llega a consulta aquejando lagrimeo y, dada su imposibilidad para
cerrar los parpados (lagoftalmos), se chequean sus cdrneas por la posibilidad
de aparicion de queratitis por exposicion; se instituye tratamiento profilactico
con lagrimas artificiales, ungliento y oclusion durante el suefio. En estos casos
se muestra anestesia corneal pero, afortunadamente, la ulceracion de la cérnea
es rara® Se completa el informe oftalmolégico con la ausencia de los
movimientos horizontales de los ojos por paralisis de los musculos recto
externo y recto interno. No presenta estrabismo, algo frecuente en estos
pacientes.

Se realiza refracciéon ciclopléjica. Aparece astigmatismo hipermetrdépico
mixto, defecto que no se recoge en la literatura, pero que puede asociarse

como cualquier otro individuo afectado o no del sindrome.

Nuestro tratamiento se encamina a mejorar su calidad de vida y evitar
complicaciones. Es un tratamiento paliativo pues la enfermedad no se cura,



pero del adecuado diagnostico y sucesiva valoracion depende el completo
desarrollo de la persona afectada, sin marginaciones en la sociedad.

CONCLUSIONES

El sindrome es poco frecuente y se conoce poco acerca de su patogenia. Se
trata del primer caso encontrado en Guantdnamo, con confirmacion del
diagnostico en el Centro Nacional de Geneética. No se debe confundir el retraso
mental o paralisis facial con este sindrome y, ante la duda, debe
interconsultarse con Genética para su diagndstico definitivo. Del apoyo
multidisciplinario depende la incorporacion plena de los pacientes ala vida
social.
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FIGURAS

Foto. Sindrome de Mobius Pardlisis facial periférica
mayor del lado derecho, toma del orbicular de los parpados,
pardlisis de nervios oculomotores| 11 y IV, hipotrofia detercio
anterior delalengua, discreta atrofia de ambas hemicaras.
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