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RESUMO

A sindrome de Moebius consiste em uma paresia ou paralisa congénita unilateral ou
bilateral do VI e VII nervos cranianos associada a mas formagbées de membros. A
isquemia fetal transitoria, fatores ambientais e genéticos constituem os fatores
etioldgicos. O misoprostol € o principio ativo do Cytotec®, uma droga utilizada para o
tratamento da Ulcera péptica que atua na contratilidade uterina quando empregada
durante a gravidez. Este trabalho teve como propdsito mostrar aos profissionais de
saude as caracteristicas da sindrome de Moebius relatando um caso para que possam
conhecer e auxiliar na reabilitagéo e qualidade de vida destes pacientes. A sindrome
pode ser diagnosticada ao nascimento. O tratamento envolve médicos, odontélogos,
psicélogos e fonoaudiologos. A multidisciplinaridade permite um trabalho holistico,
atuando nos limites e explorando as potencialidades do paciente viabilizando sua

interacéo social e melhoria na auto-estima.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Moebius (SM) consiste em
uma paresia ou paralesia congénita unilateral ou
bilateral do VI e VII nervos cranianos (NC)
comumente associada a paralisia de outros nervos
cranianos como oculomotor, troclear, trigeminal,
vestibulotroclear e glosso-
faringeo!:35712.15:23.25.27.28293132 - Anomalias cranio-
faciais e musculos esqueléticos estao
freqlientemente presentes' 15172832 Paul Moebius,
em 1892, foi 0 neurologista alemao, que reuniu e
descreveu 43 casos de paralisia facial congénita e
adquirida, motivo pelo qual a sindrome recebeu seu
nome'72332 Atualmente, tem recebido outras
denominacdes como Aplasia Nuclear, Aplasia
Nuclear Infantil, Paralisia Oculofacial Congénita®
e Diplegia Facial'142330.32,

A etiopatogenia desta enfermidade é
heterogénea e ainda ndo estd perfeitamente
esclarecida'?2628293132 A jsquemia fetal transitoria
€ a teoria mais aceita na visao médica'’'"19.28.30,
Fatores genéticos e ambientais como: hipertemia,
infeccdes, alcool, cocaina, talidomida,
benzodiazepinicos e em especial a utilizagdo do
misoprostol’:6.11.16.18:20.24.2830  também podem ser
considerados como agentes etiologicos.

O gene responsavel pela sindrome
permanece desconhecido, todavia inUmeras
pesquisas evidenciaram sua localizagdo proxima
a banda g 12.2 do cromossomo 13 ou no préprio
cromossomo 1341531,

Foram sugeridos diferentes modos de
heranca, tais como, heran¢ca autoss6mica
dominante, autossémica recessiva e recessiva
ligada ao X*'%', A SM é uma doenga genética
rara'467.1011.121423303132 ¢ jjq incidéncia populacional
permanece indeterminada*'s3'. De acordo com
alguns autores'*%, ndo ha predominancia da
incidéncia quanto ao sexo.

Nos ultimos anos, sua incidéncia vem
aumentando devido provavelmente ao uso ilegal do
misoprostol (Citotec®), um analogo da
prostaglandina E, utilizado também como abortivo
no primeiro trimestre de gestagao’2.

Pesquisadores brasileiros foram os
primeiros a associar a SM ao uso do misoprostol’.
Este medicamento € indicado para tratamento de
Ulceras géastricas e possuem como efeitos
colaterais contragdes uterinas e hemorragia
vaginal, levando ao aborto, caso a gestagao
prossiga ocorrera problemas no desenvolvimento
fetal'®"27, As vias de administragdo do misoprostol
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sao por via oral e via vaginal*?” e com o emprego de
um nuamero médio de 4.8 comprimidos. Esse
medicamento mostra-se ineficaz em 50% dos casos,
porém, o mais citado em automedicagao para aborto?“.

No Brasil, o aborto ¢é ilegal, esta pratica s6 é
permitida ap6s deciséo judicial, nos casos de estupro,
incesto, quando a gravidez coloca em risco a vida da
gestante e em outras situacdes especiais, passiveis
de julgamento legal'®.

E importante relatar que as genitoras, durante
a anamnese, podem omitir o uso do misoprostol devido
as implicagcbes legais e morais do uso de abortivos
no Brasil, podendo ser esta incidéncia ainda maior'#.

O diagnostico clinico da SM é facil de ser
realizada no momento do nascimento. Quando o filho
chora produz sons e lagrimas com auséncia da
mimica propria do choro!:7:3032,

No exame de ressonancia magnética cerebral
podem aparecer imagens sugestivas de heteropatias
que resultam da migragéo neuronal desorganizada e
arrastada, presumivelmente em torno da 202 semana
da gestagcao enquanto o nucleos do VII NC, cuja
aplasia ou hipoplasia definem a principal caracteristica
da SM, diferenciam-se em torno da 52 semana'.

As fungdes neurovegetativas também podem
ser afetadas e apresentar: dificuldade para succéo e
degluticao; restricao de movimentos mastigatérios
laterais ou auséncia de mastigacao; associado ao
quadro de aspiracdo broncopulmonar e engasgos,
deste modo tornando o paciente suscetivel a um ganho
lento de peso e a desnutricao”2.

Esta Sindrome apresenta como principais
caracteristicas orofaciais “a face de mascara”; onde se
encontra a auséncia da mimica facial; fendas palpebrais
entreabertas durante o sono'7”"1202132. Segundo varios
autores”111419283032 ghserva-se, também, estrabismos
convergente ou divergente (fendbmeno de Bell); Gvula
bifida's?*; abertura da cavidade oral restrita; alteracdes
linguais como: paralisia'; microglossia'”'*'®; lingua
fasciculada, boca entreaberta e comissuras caidas,
desencadeando escape de alimentos, trocas fonéticas e
em alguns casos respiracao oral, decorrentes do aumento
das adendides'; presenca de sialorréia constante®. Ma
formagéo do palato, micrognatia'”"' ou agenesia dentaria
com alteragdes na cronologia de erupcéo, levando muitas
vezes a um atraso no desenvolvimento dessas
criancas''*. Pode apresentar, ainda, pregas epicanticas
conferindo ao paciente um aspecto semelhante ao
portador da S.Down'+24+3%2 Mas formagdes esqueléticas
sdao comuns. O pé equinocavovaro, uni ou
bilateral'4711:152027.293031 /& 3 deformidade mais freqlente,
estando presente em um ter¢co dos casos'.
Anormalidades digitais como sindactilia’ 471524273031 g/g
braquidactilia também podem ocorrer'#3!,

Comprometimentos no desenvolvimento
psicomotor, cognitivo e lingUistico poderdo surgir
afetando a sua capacidade de comunicagao e
escolaridade do individuo®.
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A inteligéncia é geralmente normal’-28.13.14:23.30
mas sao encontrados graus variados de retardo mental
em cerca de 10 a 50% dos casos™'*.

O diagnéstico diferencial deve ser realizado
associando-se as diversas enfermidades que
produzem paralisia facial: distrofia mioténica infantil'22,
traumatismo neonatal (férceps), paralisia
pseudobulbar, fratura da base do cranio, enfermidades
infecciosas (otitis, herpes zoster, mastoiditis,
mononucleose), neoplasias, enfermidade de Hodgkin,
sindrome de Guillain-Barre®*. Sindrome de Claude
Bernard Horner, apraxia ocular de Colgan, sindrome
de Duane, sindrome acrooral, distrofia muscular
fascioescapuloumeral e a doenca de Charcot-Marie-
Tooth também sao citados na literatura.

O tratamento é fundamentalmente cirurgico'32.
Este requer o uso de multiplos recursos de Cirurgia
Reconstrutiva, os quais se concentram principalmente
nos seguintes aspectos: remogao da prega epicantica,
correcao da palpebra, correcdo do labio superior e
correcao da ptose facial®.

Essas cirurgias corretivas tém grande
importancia na melhoria do aspecto facial, permitindo
uma interacao social mais adequada e uma melhoria
na auto-estima® do paciente .

Por acometer tanto os tecidos moles quanto
os tecidos ésseos, faz-se necessario a atuagcao em
conjunto com cirurgido plastico e buco-maxilo-facial,
odontélogos especializados em ortopedia funcional
dos maxilares e ortodontia, pediatras, ortopedistas,
fonoaudidlogos, psicologos e geneticistas’??, para que
a assisténcia seja realizada de forma global e integrada
visando, ndo apenas a estética, mas restabelecendo
as atividades funcionais, proporcionando melhoria na
qualidade de vida destes pacientes.

RELATO DO CASO

Paciente A.F.B., sexo masculino, cor parda, 8
anos de idade, apresentou-se a disciplina de Clinica
Infantil da Universidade de Fortaleza com queixa
principal do elemento 11 fraturado. Crianga com
inteligéncia normal. Realizou cirurgia de adendéide aos
3 anos e 7 meses. Recebeu as imunizagdes
corretamente e ndo apresentou doencas da infancia.

Paciente com comportamento colaborador ao
atendimento odontoldgico apds 3 sessbes de
condicionamento.

Com caracteristicas orofaciais “a face de
mascara”; onde se encontra a auséncia da mimica
facial. Abertura da cavidade bucal restrita; lingua
fasciculada, boca entreaberta e comissuras caidas,
com l|abio superior hipotdnico e |abio inferior
hipertdnico, trocas fonéticas com sons sibilantes e
presenca de sialorréia constante. Crianga possui
degluticdo atipica com interposicao labial inferior,
overget aumentada, overbite normal, mordida cruzada
esquelética posterior do lado direito. Linha mediana
coincidentes. Relacao céntrica, MIH e linha mediana
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coincidentes. Assoalho, palato duro, palato mole e
gengiva com colorag¢éo normal.

Estrabismo convergente, pés equinocavovaro,
aos quais foram submetidos a cirurgia ortopédica.
Apresenta-se na denticdo mista, possuia pequenas
caries oclusais nos elementos 64, 65, 74, 75, e 36 as
quais foram juntamente com o elemento 11,
devidamente restauradas com resina composta.

Mae relatou que fez uso do misoprostol (Citotec
®) no segundo més de gestagao com intuito abortivo,
no qual nao obteve sucesso gerando um filho com
sindrome de Moebius.

DISCUSSAO

Ao se realizar uma comparagao com achados
clinicos, do presente caso, com os da literatura,
verificou-se que este caso de sindrome de Moebius
possui caracteristicas semelhantes aos citados pelos
autores.

A causa da sindrome de Moebius neste caso
foi a utilizacdo do misoprostol (Citotec ®) com a
intencao abortiva como citado pelos autores Bandim
et al.?, Almeida et al.".

Com relagao ao tratamento, o paciente utiliza
O6culos de grau para corre¢ao da visao e do
estrabismos convergente como mencionado na
literatura’®11:14.19283032 i3 reglizou cirurgias corretivas
nos pés e continua em acompanhamento ha 3 anos,
na disciplina de Clinica Infantil da Universidade de
Fortaleza para a manutencao de um aparelho HASS
modificado para disjuncédo palatina. Paciente
atualmente motivado, livre de caries e de doencas
periodontais

Figura 1 - Vista anterior do paciente
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3- Radiografia Panoramica com os elementos dentais
restaurados e com o aparelho HASS modificado em
acompanhamento

4- Vista Anterior com o aparelho HASS modificado

CONCLUSOES

O atendimento aos portadores dessa sindrome
tem sido uma preocupacao crescente ja que sua
incidéncia aumenta paulatinamente, principalmente,
devido ao uso indiscriminado do misoprostol nos
paises subdesenvolvidos.

Os profissionais da area da saude necessitam
ter uma ética multidisciplinar, permitindo um trabalho
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holistico, atuando nos limites e explorando as
potencialidades do paciente viabilizando sua interagéo
social e melhoria na auto-estima.

ABSTRACT

Moebius syndrome consists in a state of paresis or a
state of unilateral or bilateral congenital paralysis from
the VI and VIl cranial nerves associated to limb
malformation. Transitory fetal ischemia, environmental
and genetic factors are the etiological factors.
Misoprostol is the active principle of Cytotec®, a drug
initially used for peptic ulcer treatment, which acts
increasing uterine contractility when used during
pregnancy. This work aimed to show to health
professionals the characteristics of Moebius Syndrome
reporting one case, allowing these professionals to
acquire knowledge about this disease and help in the
rehabilitation and life quality of these patients. This
syndrome can be diagnosed at birth. Treatment
involves physicians, dentists, psychologists and
speech therapists. Multidisciplinary treatment
provides a holistic perspective, acting at the limits
and exploring the patient’s potentialities enabling his/
her social interaction and improvement in self-esteem.

UNITERMS: Misoprostol; Induced abortion
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