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Augenbeteiligung bei 
Möbius-Sequenz
Sensibilisierung für eine seltene Erkrankung

Einführung zum Thema

Der Verein Moebius Syndrom Deutsch-
land e.V. feierte vor 2 Jahren sein 10-jäh-
riges Jubiläum, und die mittlerweile 16. 
Selbsthilfetage 2009 wurden von fast 120 
Betroffenen, Angehörigen und Freunden 
besucht. In diesem Kreis werden sozusa-
gen aus erster Hand Erlebnisse und Erfah-
rungen ausgetauscht. So ist die Möbius-
Sequenz laut Aussage Betroffener zumin-
dest bei einem Teil der Augenärzte nicht 
oder nur unzureichend bekannt. Die Bei-
träge dieses Leitthemas sollen daher für 
diese Erkrankung sensibilisieren. Den Le-
sern werden neuere genetische Erkennt-
nisse sowie das Spektum der Augenbetei-
ligung bei Möbius-Sequenz dargestellt. Es 
handelt sich um eine sporadisch auftre-
tende Sequenz, die durch eine meistens 
beidseitig ausgeprägte Fazialis- und Ab-
duzensparese gekennzeichnet ist. Die Be-
fundkonstellation wurde 1880 zunächst 
von Albrecht Graefe [1] und später 1888 
von Paul Julius Möbius [2] beschrieben. 
Das Eponym Möbius-Syndrom ist inter-
national etabliert, wobei allerdings heu-
te der Terminus Möbius-Sequenz favori-
siert wird.

> Die Prävalenz der Möbius-
Sequenz liegt bei ca. 0,002%

Es handelt sich um eine seltene Störung, 
deren Prävalenz auf mindestens 0,002% 
geschätzt wurde [3]. Eine geschlechtliche 
Bevorzugung besteht nicht [4]. Die so cha-
rakteristische maskenhafte Fazies resul-
tiert aus der reduzierten Mimik; Lächeln 
oder Stirnrunzeln sind häufig nicht oder 
nur sehr eingeschränkt möglich. Kombi-
nationen mit weiteren Hirnnervenpare-

sen, orofazialen und muskuloskelettalen 
Malformationen sowie Fehlbildungen der 
Extremitäten kommen vor. In einigen Fäl-
len ist die Möbius-Sequenz auch mit an-
deren Syndromen wie dem Kallmann- 
oder Poland-Syndrom assoziiert [5, 6].

Defizite in der Sprach- und psychomo-
torischen Entwicklung sind häufig, eine 
mentale Retardierung liegt bei etwa 10–
15% der Patienten vor [7]. Heute wird die 
Möbius-Sequenz den kongenitalen kra-
nialen Dysinnervationssyndromen zuge-
rechnet. Andere Vertreter sind das Du-
ane-Syndrom und die kongenitalen Fi-
brosesyndrome.

Eine embryonale Störung der Ent-
wicklung des Rautenhirns wird als Ursa-
che des Syndroms vermutet. Potenzielle 
Teratogene umfassen genetische und isch-
ämische Mechanismen. Einen Überblick 
über genetische Assoziationen vermittelt 
der Beitrag von Gaspar. Die ischämische 
Hypothese postuliert eine Minderperfusi-
on oder Gefäßverschlüsse in den Wasser-
scheiden des unteren Hirnstamms [4].

Die ophthalmologische Untersuchung 
ist sicher oftmals nur ein Baustein in der 
interdisziplinären Betreuung, jedoch ein 
äußerst wichtiger, wie Patienten signalisie-
ren. Über das Spektrum der Augenbeteili-
gung informieren die Beiträge von Sturm 
et al. und Michels et al. Der augenärztliche 
Befund ist eben oftmals doch mehr als 
nur die charakteristische Abduktionsein-
schränkung oder Blickparese. Die gestör-
te Motilität erklärt sich meistens aus einer 
Mischform aus Parese und Restriktion. 
Diese Überlegung, die Berücksichtigung 
einer etwaigen Kopfzwangshaltung sowie 
ein Traktionstest sollten einer eventuellen 

Operation an den Augenmuskeln voraus-
gehen. Es handelt sich nämlich in aller Re-
gel keineswegs um einfache Schielchirur-
gie, sondern um Eingriffe mit deutlich 
erhöhtem Schwierigkeitsgrad bei kom-
plexem Strabismus.

Neben den Störungen der Augenmo-
torik kommen auch Refraktionsfehler re-
lativ häufig vor [8]. Diese amblyogenen 
Faktoren bewirken teilweise tiefe und the-
rapierefraktäre Amblyopien. Ein entspre-
chendes Screening ist frühzeitig anzura-
ten, im Falle einer nötigen Okklusions-
behandlung sollte diese aggressiv durch-
geführt werden. Eine weitere ophthalmo-
logische Problematik resultiert aus dem 
durch die Fazialisparese bedingten Lag-
ophthalmus. Ein meistens unbekanntes 
Phänomen dagegen stellen die Anoma-
lien in der Tränenproduktion bei einem 
Teil der Patienten mit Möbius-Sequenz 
dar. So beklagen einige Betroffene stö-
rende Krokodilstränen, andere wiederum 
leiden an der fehlenden affektadäquaten 
Tränenproduktion.

Ein Leben ohne Mimik und insbeson-
dere mimisches Lachen führt nicht selten 
zur Stigmatisierung. Der Verein Moebius 
Syndrom Deutschland e.V. sensibilisiert 
für die Probleme Betroffener und signa-
lisiert ihre Art zu lachen – sie lachen mit 
dem Herzen. Eine Schielwinkelreduktion 
oder eine korrigierte Kopfzwangshaltung 
mögen manchmal dazu beitragen.

Veit Sturm
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Das kleine Kompendium Makulaerkran-

kungen füllt eine bestehende Lücke im Ange-

bot deutscher ophthalmologischer Monogra-

fien. Es ist insgesamt knapp und übersichtlich 

gehalten und bietet eine ideale Ergänzung 

zu den umfangreicheren Publikationen über 

den Augenhintergrund. 

Das handliche Buch teilt sich in einen Grund-

lagenteil, der insbesondere die neueren 

Methoden der Diagnostik, allen voran die 

Autofluoreszenz, die optische Kohärenz-

tomografie auf der Basis hochauflösender 

Systeme („spectral domain“), wie auch die in 

den letzten 15 Jahren entwickelten neueren 

Möglichkeiten der Mikroperimetrie und des 

multifokalen ERG einbezieht. 

Hinzu kommen die in den letzten 10 bis 15 

Jahren deutlich veränderten therapeutischen 

Prinzipien bei makulären Erkrankungen, die 

hier auf den allerneuesten Stand gebracht 

werden. Es folgt eine kurze, konzise Darstel-

lung fast aller makulären Erkrankungen und 

der Makulabeteiligung bei verschiedenen re-

tinalen Erkrankungen inklusive der Tumoren. 

Das Buch ist handlich im Format und mit den 

Seitenmarkierungen, welche die einzelnen 

Kapitel schnell erkennen lassen, sehr über-

sichtlich aufgebaut. Eine reichliche Bebilde-

rung und übersichtliche Abbildungen erlau-

ben eine rasche Erfassung der wichtigsten 

Punkte. Eine weitere Hilfe für das Verständnis 

des Textes sind die hervorgehobenen wich-

tigsten Aussagen. 

Die Darstellung der Krankheitsbilder ist 

knapp, aber fundiert genug für den schnellen 

Überblick im klinischen Alltag. Die  syste-

matische Aufteilung in Pathogenese, Klinik, 

Diagnostik und in Prognose und Therapie 

erleichtert eine rasche Information. 

Hervorzuheben ist auch das Literaturver-

zeichnis am Ende der sieben Kapitel, das 

wiederum nach den einzelnen Unterkapiteln 

gegliedert ist und so sehr schnell einen Über-

blick über wichtige Zitate erlaubt. Hier haben 

sich die Autoren geschickt an den Klassiker 

der Makulaerkrankungen von Gass ange-

lehnt, wenngleich die Vollständigkeit der 

Literatur bei diesem Kompendium natürlich 

nicht erreicht werden kann, was sicherlich 

auch nicht beabsichtigt war. Hier handelt es 

sich um eine sehr persönliche Auswahl der 

Autoren. 

Bei aller Qualität des Kompendiums ist doch 

zu kritisieren, dass die Makuladystrophien 

nur unzureichend vertreten sind, die, obwohl 

in der Praxis eher selten, doch für die Diffe-

rentialdiagnose immer eine Rolle spielen und 

durchaus in der Art hätten dargestellt werden 

können, wie es für die „White-dot-diseases“ 

geschehen ist. Auch das Sachregister ist eher 

knapp gehalten. 

Diese kleinen Kritikpunkte verhindern aller-

dings nicht, dass ich dieses Buch wärmstens 

empfehle. Es richtet sich vor allen Dingen an 

den Assistenten in der Facharztausbildung, 

dürfte aber auch für den niedergelassenen 

Augenarzt eine große Hilfe sein, um sich 

rasch über die neuesten Möglichkeiten im 

Bereich der Makula zu informieren. Auch dem 

Spezialisten für nicht-retinale Erkrankungen 

mag dieses kleine Kompendium in der 

Sprechstunde sehr hilfreich sein. 

L.L. Hansen (Freiburg)
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