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RESUMO

Introducdo: A Sindrome de Moebius (SM) é uma desordem neuroldgica congénita rara cuja
principal caracteristica é a paralisia parcial ou completa do nervo facial, podendo ainda, ser
acompanhada pela paralisia de outros nervos cranianos. Apresentacdo do caso: J.F.F.R., 15
meses e 21 dias, sexo masculino, brasileiro, em acompanhamento na Unidade Basica de Salude
Jairo Ferreira de Castro ap6s contra-referéncia de pediatra particular por apresentar dificuldade
em sugar, fechamento incompleto das palpebras durante o sono, hipomimia da face, desvio de
rima a esquerda, estrabismo convergente e hipoplasia da lingua. Discussdo: De diagndstico
essencialmente clinico, dentre as principais manifestacdes dessa doenca destacam-se: sucgdo
deficiente ou ausente devido ao fechamento incompleto dos l&bios; falta de mimica facial; olhar
fixo; fechamento incompleto das palpebras durante o sono e ptose palpebral. A etiologia desta
sindrome ainda ndo estd bem estabelecida. Porém, existem algumas hipéteses descritas como
lesBes hipoxico-isquémicas no inicio da gestacao, trauma gestacional, exposi¢do a drogas e
componentes genéticos. Conclusdo: Evidencia-se a importancia do manejo interdisciplinar para
a introducdo precoce e continua de reabilitacdo fisica para os disturbios do movimento;
fonoaudiologia para os déficits das fungdes motoras orais e intervencdo psicomotora devido as
dificuldades de coordenacdo visomotora.

Palavras-chave: Sindrome de Moebius, infancia, paralisia.

ABSTRACT

Introduction: Moebius Syndrome (MS) is a rare congenital and neurological disorder which
main characteristic is partial or complete paralysis of the facial nerve, which may also be
accompanied by paralysis of other cranial nerves. Case presentation: J.F.F.R., 15 months and
21 days of age, male, Brazilian, under medical follow-up at Jairo Ferreira de Castro Basic
Health Unit after a counter-referral from a private pediatrician due to difficulty in sucking,
incomplete eyelid closure during sleep, facial hypomimia, left lip rhyme deviation, convergent
strabismus and tongue hypoplasia. Discussion: With an essentially clinical diagnosis, among
the main manifestations of this disease, the following stand out: poor or absent suction due to
incomplete closure of the lips; lack of facial mime; stare; incomplete closure of the eyelids
during sleep and eyelid ptosis. The etiology of this syndrome is still not well established.
However, there are some hypotheses described as hypoxic-ischemic lesions in early pregnancy,
gestational trauma, drug exposure and genetic components. Conclusion: The importance of
interdisciplinary management is highlighted for the early and continuous introduction of
physical rehabilitation for movement disorders; speech therapy for oral motor function deficits
and psychomotor intervention due to visual-motor coordination difficulties.
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1 INTRODUCAO

A Sindrome de Moebius (SM) é uma desordem neuroldgica rara, descrita por Moebius
em 1892. (KUMAR, 1990). A principal caracteristica da sindrome ¢é a paralisia parcial ou
completa do nervo facial, levando a pouca expresséo facial em situacOes de alegria ou tristeza.
Pode, ainda, ser acompanhada pela paralisia de outros nervos cranianos, determinando outros
distdrbios de motricidade e sensibilidade. (KUMAR, 1990; SLEE et al, 1991; DE FREITAS,
2006)

Sua etiologia e fisiopatologia permanece pouco conhecida, mas os estudos realizados
até o presente momento demonstram associacdo da sindrome com fatores genéticos e
modificacbes no ambiente intra-uterino. Os principais fatores gestacionais relacionados a
sindrome sdo: uso de misoprostol como tentativa abortiva, diabetes gestacional, hipertermia,
uso de drogas, infecgdes, entre outros fatores. (ELSAHY, 1973; FONTENELLE et al, 2001,
BARBOSA et al, 2005).

O quadro clinico se inicia logo apds o nascimento, quando o recém-nascido apresenta
dificuldade de succdo durante a amamentacdo, levando ao ganho de peso deficiente, além de
incapacidade de fechamento completo das palpebras, por paralisia do nervo abducente. A
caracteristica mais marcante da sindrome € a auséncia de expressdo facial significativa aos
reflexos de choro ou sorriso, sinal denominado de “facie de mascara”. (KUMAR, 1990; DE
FREITAS, 2006; FONTENELLE, 2001) Existe, ainda, associacdo da sindrome com retardo
mental, malformac6es de membros, anosmia, hipogonadismo hipogonadotrofico, entre outros
achados. (FONTENELLE, 2001; JENNINGS et al, 2003; WALSH, 1969).

Seu tratamento é realizado por meio da integracao multiprofissional, incluindo médicos,
cirurgides-dentistas, fisioterapeutas e fonoaudidlogos, visando fornecer maior conforto e
qualidade de vida aos pacientes. Quanto mais precoce a sindrome for identificada, maior a
chance de recuperacéo de certos movimentos e ganho de habilidades. (KUMAR, 1990; LIN e
WANG, 1997; DE FREITAS, 2006)

2 APRESENTACAO DO CASO

J.F.F.R., 15 meses e 21 dias, sexo masculino, brasileiro, natural de Uruana-GO, em
acompanhamento na Unidade Basica de Saude Jairo Ferreira de Castro apos contra-referéncia
de pediatra da rede particular.
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Mé&e G3PN2AL1, 29 anos, que nega comorbidades, alergias, uso de medicacao continua
e pré natal com 7 consultas sem intercorréncias obstétricas. Pai 31 anos, hipertenso em uso
continuo de losartana 50mg 1 vez ao dia, nega outras comorbidades.

Antecedentes do parto: parto vaginal, feto Unico, vivo, de 40 semanas e 2 dias, 3980 g,
49 cm, Apgar 9-9. A crianca chorou ao nascer, padréo de sono preservado e mée relata que néo
houve aleitamento materno por dificuldade na pega e faz uso de férmula infantil desde entéo.
Recebeu alta apds 48 horas sem intercorréncias.

Ao exame fisico observou-se: dificuldade em sugar, fechamento incompleto das
palpebras durante o sono, hipomimia da face, desvio de rima a esquerda, estrabismo
convergente e hipoplasia da lingua, sem outros dismorfismos, genitais normais.

Atualmente, o0 paciente estd em acompanhamento multidisciplinar com pediatra,
médico da estratégia de satde da familia, fisioterapia, odontologia, fonoaudiologia e psicologia

no municipio de residéncia.

3 DISCUSSAO

A Sindrome de Moebius (SM) é uma patologia congénita rara caracterizada pela
paralisia ndo progressiva do nervo facial (VII par craniano) e também do nervo abducente (VI
par craniano). Podendo acometer unilateralmente ou bilateralmente. Em alguns casos pode estar
associada a paralisia de outros nervos cranianos, anomalias orofaciais e malformacgdes em
membros superiores e inferiores (PAMPLONA et al, 2020).

Entre as principais manifestacdes dessa doenca destaca-se a succdo deficiente ou
ausente devido ao fechamento incompleto dos labios, falta de mimica facial (especialmente ao
chorar), olhar fixo, fechamento incompleto das pélpebras durante o sono e ptose palpebral.
Hipotonia e atraso no desenvolvimento também podem estar presentes (PAMPLONA et al,
2020).

Alguns pacientes com SM apresentam também pé torto congénito, podendo observar
também anomalias nas maos (sindactilia, braquidactilia, ectrodactilia) e agenesia do masculo
peitoral e dismorfismos. A associagdo com outras sindromes como a sindrome de Poland,
sequéncia de Pierre Robin, Carey-Fineman-Ziter, anomalia de Klippel-Feil também foi relatada
(PAMPLONA et al, 2020).

A etiologia desta sindrome ainda ndo estd bem estabelecida, no entanto ha algumas
hipbteses descritas. Distarbios displasicos ou degenerativos do desenvolvimento, como lesdes
hipoxico-isquémicas, especialmente em torno de 5-6 semanas de gestagdo, neuropatias

periféricas, vasculopatias, trauma gestacional, exposi¢do a drogas e um componente genético.
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Em casos raros, a alteragdo nos genes PLXND1 e REV3L. A sindrome também esta
listada como Heranca Mendeliana Online no Homem (OMIM) Ndmero 15700, com um locus
de mapa génico de 13912.2-q13 (PICCIOLINI et al, 2016). A exposicdo a infecgdes, alcool,
cocaina, talidomida e misoprostol também foram relacionados a essa sindrome. O uso de
misoprostol nos primeiros 2 meses de gestacdo tem sido amplamente citato a literatura com
causador dessa sindrome, devido sua capacidade de induzir um evento isquémico no tronco
cerebral embrionario (PAMPLONA et al, 2020).

O diagnostico é baseado em critérios clinicos. Dessa maneira o0 exame clinico detalhado
dos pares cranianos em recém nascidos com algum grau de paralisia facial é essencial. O
estabelecimento precoce do diagndstico, permite prontamente o inicio do tratamento, que é feito
através do acompanhamento de uma equipe multidisciplinar, focando nas principais
necessidades que o paciente apresenta (CHOWDHURY et al, 2020).

O manejo multidisciplinar visa garantir assisténcia alimentar e manejo nutricional
completo para garantir ganho de peso pds-natal adequado. A fisioterapia, a fonoaudiologia e a
terapia ocupacional auxiliam no melhor controle motor e na melhora da fala e dos habitos
alimentares. Atencdo especial deve ser dada aos olhos para a prevencdo de ceratite de
exposicao. Estrabismo e lagoftalmo sdo corrigidos cirurgicamente (PAMPLONA et al, 2020).

Diante disso, observa-se a importancia de estabelecer o diagnostico precocemente, para
garantir o tratamento adequado, com suporte das principais necessidades do paciente, visando

o0 desenvolvimento adequado.

4 CONCLUSAO

Logo, é sabido que a sindrome de Moebius (SMB) esta associada a paralisia facial
congénita uni ou bilateral ndo progressiva [VII nervo craniano (NC)], podendo estar associada
a outras alteracdes neuroldgicas como: comprometimento da abducéo ocular (VI NC), outras
paralisias de NC, anomalias orofaciais ou até defeitos dos membros. Dessa forma, se faz
necessario a introdugdo precoce e continua de reabilitacdo fisica para os disturbios do
movimento; fonoaudiologia para os déficits das funcGes motoras orais; intervencdo
psicomotora devido as dificuldades de comunicagéo e coordenacao visomotora. (PICCIOLINI
et al, 2016)
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