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PRESENTACION DE CASO CLINICO

Paralisis facial congénita.
Reporte de un caso

RESUMEN

Introduccion: Paciente fe-
menino de 14 meses referido
por parélisis facial izquierda
desde el nacimiento, manifesta-
do por desviacion de la comisu-
ra bucal y ptosis palpebral acen-
tuado con el llanto. Sin presen-
tar malformaciones asociadas.

Material y métodos: Se rea-
liza Resonancia Magnética de
Craneoy secuencia FIESTA 3D
para valoracion de los pares cra-
neales VIl y VIl a nivel cisternal
e intracanalicular, demostrando
ausencia de el nervio facial iz-

quierdo desde su emergencia en
la protuberancia, demostrando
solamente al nervio vestibuloco-
clear.

Discusion y conclusion: La
causas paralisis facial son de
dos tipos principales las trauma-
ticas y embriopaticas. Las em-
briopéticas se han asociado un
sindrome llamado de Moebius
gue consiste en una paralisis fa-
cial congénita, que generalmen-
te es bilateral y rara vez es uni-
lateral, respetando la mitad infe-
rior de la cara y pardlisis del IV
par. Se asocia comdnmente a
otras anomalias en extremida-

des, ausencia de musculo pec-
toral mayor y afectacién de
otros pares craneales con im-
posibilidad de cierre ocular. Se
concluye que la secuencia
FIESTA 3D es muy util para la
valoracion de los pares cranea-
les, y de laintegridad del nervio
facial.

Palabras clave: Paralisis fa-

cial, sindrome de Moebius,
FIESTA 3D, Nervio Facial.
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Introduccioén

Motivo de consulta

Femenino de 14 meses de edad que inicia su pade-
cimiento desde el nacimiento caracterizado por una
paralisis facial izquierda, manifestado por ptosis palpe-
bral y desviacién de la comisura bucal, referida por los
padres mas acentuada durante el llanto de la nifia (Fi-
gural).

La paciente es valorada por su médico pediatra, quien
solicita estudio de Resonancia Magnética Nuclear de
Craneo para complemento diagnaostico.

Antecedentes Perinatales

Es producto de la primera gestacion sin complica-
ciones para la concepcion, de curso normoevolutivo, la
madre niega ingesta de medicamentos o toxicomanias
durante la gestacion, nacida a término, con parto euto-
cico sin complicaciones con APGAR 9-10. Presenta

Figura 1. Femenino de 14 meses de vida, que acude
por presentar paralisis facial unilateral desde el naci-
miento.

desarrollo psicomotriz normal y acorde para la edad de
la paciente.
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ABSTRACT

Introduction: 14 months-old
female Patient referred due to
left facial paralysis from the bir-
th, manifested by a deviation of
the labial comissure and ptosis
palpebral accented with crying.
No associate malformations
were evident.

Materials and method: Mag-
netic Resonance of the cranium
was carried out , simultaneous-
ly with a FIESTA 3D pulse ima-

ging sequence for evaluating VII
and VIII cranial pairs to cistern
and intra channeled level,
showing absence of the facial
left nerve from emergency in the
recess, showing only vestibulo-
cochlear nerve.

Discussion and conclu-
sion: Facial paralysis causes
are of two main types: the trau-
matic ones and embryonary-pa-
thological ones. The embriona-
ry pathological have been asso-
ciated to a syndrome called syn-
drome of Moebius that consists
on a congenital facial paralysis
that is generally bilateral and

less frequent unilateral, not inter-
fering with the inferior half of the
face and paralysis of the IV pair.
It is commonly associated to
other anomalies in limbs, absen-
ce of pectoralis major muscle
and impairment of other cranial
pairs with impossibility of ocular
closing. It is concluded that the
FIESTA 3D sequence is very
useful for the evaluation of the
cranial pairs, and of the integrity
of the facial nerve.

Key words: Facial paralysis,
syndrome of Moebius, FIESTA
3D, Facial Nerve.

Exploracion fisica

Signos vitales estables, dentro de la normalidad.
Paciente consciente, tranquila, activa, con adecuada
coloracion de piel y tegumentos, asi como estado de
hidratacion. Craneo normocéfalo, cara con presencia
de ptosis palpebral y desviacion de la comisura bucal
mas evidente al llanto. Térax normolineo, con campos
pulmonares bien ventilados sin ruidos agregados, area
cardiaca ritmica. Abdomen blando, depresible con rui-
dos peristalticos presentes, no doloroso, no viscerome-
galias. Genitales acordes para edad y sexo. Extremi-
dades normotdnicas, normorrefléxicas, sin malforma-
ciones.

Material y métodos

Se practic6 Resonancia Magnética de Craneo en
equipo de 1.5 TESLA en multiples secuencias y la rea-
lizacion de secuencia FIESTA 3D con un TE minimo un
Flip angulo de 80 un FOV de 18 mm y un grosor de
corte de 0.8 mm.

La secuencia FIESTA 3D de las siglas en inglés Fast
Imaging Employing S Teady-state Acquisition, es una
secuencia de pulso coherente y bien balanceada dise-
flada para producir imagenes con alta relacién sefial-
ruido (SNR) en secuencias con tiempos muy cortos.

La secuencia FIESTA usa gradientes siempre balan-
ceados que reenfazan la magnetizacion transversa al
final de cada intervalo TR (tiempo de repeticién), se debe
mantener siempre tiempos de repeticiéon cortos para
mantener la fase coherente y eliminar artefactos gene-
rados por susceptibilidad magnética.

Existen tres tipos de 3D FIESTA: 3D FIESTA que
se usa en todo el cuerpo, 3D FIESTA con gatillado
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cardiaco para hacer estudios de coronariasy 3D FIES-
TA-C con contraste que se usa para cualquier aplica-
cion clinica que requiera alta resolucion espacial y alta
sefial.

La técnica 3D FIESTA se usa, pero no de uso exclu-
sivo en imagenes de estructuras méviles como los con-
ductos biliares o para adquisiciones rapidas de estruc-
turas estaticas con alta resolucién espacial como la
céclea, pares craneales o imagenes articulares.

La secuencia de pulso acentla el contraste de
los spines que son altos en T2 como el LCR, agua y
grasa, mientras que suprime sefiales de T2 bajo como
el musculo y el miocardio.

La secuencia FIESTA 3D es una secuencia original
de General Electric, mientras que en equipos de otras
marcas son secuencias de estadio estacionario como
HASTE (Figuras 2-5).

Discusion

Anatomia del nervio facial

Embriologia. Es un par craneal visceral o branquial
tipico, que tiene como territorio de distribucién el se-
gundo arco branquial o arco hioideo, suministrando iner-
vacion a los diversos elementos derivados del mismo.*

La embriologia de este nervio transcurre en cuatro
estadios sucesivos:

Estadio I: Nacimiento del nervio. En el embrion de
4.2 mm, el nervio facial nace junto con el nervio acusti-
co a partir del mesencéfalo. En el estadio de 4.8 a 6.5
mm, se produce una division en dos partes iguales, la
parte caudal de lugar al tronco principal del nervio y se
pierde en el mesénquima. La parte ventral penetra en
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Figura 2. Secuencia FIESTA 3D, que demuestra integridad
del nervio facial derecho en la porcién cisternal e intracana-
licular y ausencia del nervio facial izquierdo.

MERVIOS COCLEARES ¥
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Figura 3. Secuencia FIESTA 3D que demuestra integridad
de los nervios cocleares y vestibulares en las porciones cis-
ternales e intracanaliculares.

el arco mandibular para llegar a formar la cuerda del
timpano.!

Estadio II: Crecimiento del nervio (embrién de 8 a 20
mm). En el embrion de 8 a 10.6 mm, la division de la
porcién proximal del nervio en dos troncos no llega a
ser completa hasta que el embrién alcanza los 14 cm.

Cuando alcanza los 16 mm una parte de las fibras
se desarrollan creciendo hacia delante para terminar
en la parte posterior y superficial del 20. arco bran-
quial.

A los 18 mm, la parte periférica del nervio se divi-
de en varios ramos, algunos son anastomoticos con
los ganglios cervicales formando el futuro plexo cer-
vical. La parte periférica del nervio después de un tra-

yecto ventral, termina justo por debajo de la lamina mio-
blastica la cual posteriormente dara los nervios cuta-
neos.!

Estadio llI: Crecimiento del nervio (embrién 20.2
mm). En el embridn de 37 mm, el nervio con sus ramas
se dirige hacia la region occipital, pasando por la re-
gion dorsal del oido. La organizacion sera casi definiti-
va en el embrion de 40 mm.?

Estadio IV: Organizacion definitiva. En el feto de 58
a 80 mm. Se produce una ramificacion muy importante
de las ramas periféricas. La diferenciacion de muscu-
los y fibras se va produciendo a la vez y las fibras del
Nervio Facial siguen en su emigracion a las laminas
premusculares que son el origen de los misculos de la
cara (Figuras 6y 7).

-

NERVIO FACIAL
DERECHO

Figura 4. Secuencia FIESTA 3D del conducto auditivo inter-
no derecho con integridad del nervio facial.

AUSENCIA DE NERVIO
‘cmL IZQUIERDO *

*‘ &/ESTIBULAR

Figura 5. Secuencia FIESTA 3D de el conducto auditivo iz-
quierdo con ausencia del nervio facial y se demuestra el ner-
vio vestibular.
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Figura 6. Secuencia FIESTA 3D corte axial del conducto
auditivo interno derecho que demuestra integridad de los
pares craneales VIl y VIII.
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Figura 7. Secuencia FIESTA 3D corte axial del conducto
auditivo izquierdo que demuestra la ausencia del nervio fa-
cial con integridad de vestibular y coclear.

Trayecto del nervio facial (VII par craneal)

El nervio facial nace del tronco cerebral separado en
sus dos raices motora y sensitiva. La raiz motora es la
mayor. Abandona el bulbo raquideo en el borde inferior
de la protuberancia, en una situacion medial al nervio
acustico. La raiz sensitiva mas pequefa o nervio inter-
medio (de Wrisberg) contiene fibras eferentes y efe-
rentes viscerales. Sale del bulbo entre la raiz motora
del nervio facial y el nervio estatoacustico.?

Cuando la raiz motora sale del bulbo, atraviesa la pia-
madre que le proporciona la vaina. A continuacion, sigue
hacia delante y hacia fuera en la fosa posterior, dirigién-
dose al conducto auditivo interno. El nervio facial penetra
en el conducto junto con el nervio intermedio y el nervio
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estatoacustico. En su trayecto entre el bulbo y el orificio
auditivo, la raiz motora se alinea en el surco situado so-
bre la superficie superior de la porcion coclear del VIII par
craneal. La longitud de este segmento intracraneal es de
23 a24 mm.?

El segmento del conducto auditivo interno tiene de 7
a 8 mm de longitud y sigue un trayecto superior al ner-
vio coclear pasando por encima de la cresta falciforme
en la porcién anterior y superior del conducto. Aun en
el conducto, la raiz motora y el nervio intermedio se
unen para formar el tronco nervioso mixto.?

El segmento laberintico del nervio mide de 3a 4 mm
de longitud y se dirige hacia delante y hacia fuera en su
propio conducto 6seo, el conducto de Falopio. Este
segmento del conducto del nervio facial sigue un tra-
yecto anterolateral. El segmento laberintico del canal
facial describe una curva poco pronunciada inmediata-
mente por encima de la coclea y por delante de los
conductos semicirculares. Al final del segmento labe-
rintico se encuentra el ganglio geniculado que en reali-
dad solo representa una pequefia parte del nervio fa-
cial en esta localizacion. En una posicion cercana a la
del ganglio, la direccion del nervio se invierte sobre si
misma, ejecutando un giro que le hace tomar una di-
reccion posterior. Es la llamada rodilla o primera rodilla
del nervio facial.2

La primera rodilla del nervio facial, en el extremo distal
del ganglio geniculado, delimita la extensién mas ante-
rior del segmento timpanico del nervio que mide 12 mm
de longitud y se dirige hacia atras y hacia fuera, en el
eje mayor del pefiasco y a lo largo de la pared medial
de la cavidad timpanica. El nervio ocupa el interior del
segmento timpanico del conducto del nervio facial y si-
gue su trayecto inmediatamente por encima de la ven-
tana oval y por debajo del conducto semicircular late-
ral. A la altura del seno timpanico, el nervio cambia de
direccion en la segunda rodilla, adoptando una posi-
cion vertical para caer a lo largo de la pared posterior
de la cavidad timpanica, atravesar la mastoides ante-
rior y salir a la base del craneo por el agujero estilo-
mastoideo. La longitud del segmento mastoideo es de
15 a 20 mm.?

El nervio facial tiene tres ramas principales: el ner-
vio petroso superficial mayor, el nervio para el misculo
estapedio y la cuerda de timpano.?

El nervio petroso superficial mayor abandona el ner-
vio facial en el ganglio geniculado y sale del pefiasco y
del conducto facial inmediatamente por delante del gan-
glio geniculado, a través del agujero facial. Es un ner-
vio mixto y recibe ademas fibras simpéticas proceden-
tes del nervio petroso profundo y en este momento se
convierte en el nervio vidiano o nervio del conducto pte-
rigoideo.?

El nervio para el misculo estapedio es una pequefia
ramita que abandona el nervio facial cuando desciende



en el segmento mastoideo por detras de la eminencia
piramidal.2

La cuerda del timpano surge a unos 5 mm por
encima del agujero estilomastoideo. Esta formada
principalmente por fibras sensitivas. Tras abando-
nar el conducto facial sigue un trayecto recurrente
hacia arriba y hacia delante en el conductillo de la
cuerda del timpano. Penetra en el oido medio cerca
del borde del timpano y cruza la cavidad discurrien-
do a lo largo de la superficie medial del timpano,
en la unién entre sus tercios superior y medio. Esta
cubierto por mucosa que reviste la cavidad timpa-
nica.?

Anatomia funcional
Funcionalmente es un nervio mixto: motor y sensiti-
vo.?

Motora

El nervio facial aporta el lenguaje facial espontaneo
y emocional

El nervio facial es portador de fibras motoras volun-
tarias y reflejas para la musculatura de la cara, la cual
se encuentra ricamente inervada lo que la permite rea-
lizar movimientos muy precisos.?

Participa en los reflejos de amenaza, palpebral, aclus-
tico-facial y de succion.

Sensitiva

El componente sensitivo del nervio facial esta for-
mado por las fibras aferentes viscerales que forman el
intermediario de Wrisberg: sensibilidad gustativa, tactil
y vegetativa.2

Sensibilidad gustativa. Las fibras del gusto tienen
dos origenes diferentes:

Las que recogen el gusto de los 2/3 anteriores de
la lengua, salen por el nervio lingual (trigémino) a la
cuerda del timpano y asciende por el nervio facial
hasta el ganglio geniculado, donde se ubican las neu-
ronas.?

Sensibilidad téctil. Las fibras sensitivas tactiles tie-
nen sus cuerpos neuronales igualmente en el gan-
glio geniculado y discurren en sentido periférico
junto con las fibras motoras, recogiendo la sensibi-
lidad profunda de la cara, parte de la piel del pabe-
l16n auricular y del conducto auditivo externo en el area
de Ramsay-Hunt.

Sensibilidad vegetativa parasimpastica. Son fibras
eferentes viscerales preganglionares, para el control de
la secrecion lagrimal y salivar.?

Paralisis faciales congénitas y al nacimiento. Las
paralisis faciales que aparecen al nacimiento pueden
ser traumaticas o embriopaticas.®

Trauméaticas

Son las mas frecuentes: 78%.

Se relacionan siempre con los partos dificiles y pro-
longados en mujeres primiparas y neonatos grandes.
Son mas frecuentes en los partos con forceps sin ha-
berse demostrado claramente él porqué.®

La exploraciéon muestra una debilidad facial unilate-
ral asociada a hemotimpano, equimosis, o laceracio-
nes en cabeza o cara.®

Evolutivamente muestran excelentes porcentajes de
recuperacion espontanea sin secuelas: 91%.3

Hoy casi han desaparecido las pardlisis periféricas
por trauma obstétrico que eran producidas por la apli-
cacion del férceps. Pueden ser parciales o totales, sien-
do debidas a la compresion del nervio por una de las
valvas del forceps a nivel extratemporal en alguna de
las ramas terminales, especialmente a nivel del angulo
de la mandibula.?

Sin embargo, son mas frecuentes los casos produci-
dos por traumatismo intraparto. Dos mecanismos pato-
génicos explican esta pardlisis:

Compresion sufrida por el nervio facial en su recorri-
do extrapetroso contra la prominencia sacra de la ma-
dre durante el recorrido por el canal de parto, cuando el
feto se presenta en posicion cefalica, occipito-transver-
sa.

Compresion realizada por el hombro sobre el nervio
facial en su trayecto extrapetroso, cuando el alumbra-
miento se realiza adoptando el feto una posicion de hi-
perflexion lateral de la cabeza.®

Embriopéticas

Las pardlisis facial de origen embriopético suelen
acompafiarse de otras malformaciones del maxilar su-
perior (paladar hendido, hipoplasia maxilar y duplica-
cion palatina), del pabellén auricular y conducto auditi-
Vo externo (microtia, anotia y atresia) e hipoacusia neu-
rosensorial.®

Sindrome de Mo6bius (Moebius)

En 1888 Moebius describio un sindrome el cual lle-
va su nombre.*® Es un trastorno neonatal que conlleva
una pardlisis facial congénita, que generalmente es bi-
lateral y rara vez es unilateral,” respetando la mitad infe-
rior de la cara y paralisis del IV par. Se asocia comun-
mente a otras anomalias en extremidades, ausencia
de musculo pectoral mayor y afectacion de otros pares
craneales con imposibilidad de cierre ocular en el 60%.3

Se ha publicado una incidencia de 1 de cada 10.000
nacimientos.® Afecta a hombres y a mujeres por igual.®

La etiologia del defecto neuroldgico es desconocida
pero se cree que representa una rara displasia como
un proceso degenerativo.*

Existen controversias sobre el origen de esta para-
lisis facial, ya que el 80% de los casos se dan de for-
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ma aislada sin que aparezca en otros miembros de la
familia.®

Unos pocos casos son de tipo genético, por transmi-
sién autosdmica dominante, presentando estos casos
solo paralisis facial, uni o bilateral, sin otras anomalias
gue tipicamente se asocian a este sindrome. Esto ha
hecho, que estos casos no se consideren a veces como
sindrome de Moebius, sino como pardlisis facial congé-
nita autosémica dominante. Es frecuentemente descrito
como condicion esporadica, pero en raras instancias se
encuentran en forma autosémico recesivo y ligado al X.°
Localizandose en el cromosoma 1p22 y 13q12.2-13;° y
pobremente reconocido en el 22q11, asociado con en-
fermedad cardiaca congénita.®

Agenesia del nicleo del facial y otros nacleos basales.

Origen mesodérmico, encontrandose el defecto pri-
mario en la musculatura facial.

Necrosis del tronco cerebral inducida por insuficien-
cia vascular o accidentes vasculares durante el emba-
razo, que pueden estar producidos por multiples cau-
sas.

Por efecto teratdgeno, como la talidomida o el miso-
prostol, que producen alteraciones similares. El uso o
ingesta de alcohol, benzodiacepinas durante el emba-
razo.!

La clasificacion etiopatogénica se han propuesto
cuatro tipos;tt12

Tipo I: Lesion central en el nicleo de la corteza ce-
rebral de origen congénito.®

Tipo IlI: Desarrollo primario del nervio periférico.

Tipo lll: Lesién central en el ndcleo de la corteza
cerebral hasta una causa infecciosa.

Tipo IV: Causa miopatica.

Existen mdltiples teorias de la patogénesis de este
sindrome. La pardlisis facial aislada esta en concordan-
cia con hallazgos previos de lesiones del nervio dentro
del hueso temporal. Los defectos del nervio craneal
multiple son mas semejantes a tener lesiones en la cor-
teza cerebral, relacionadas con eventos isquémicos
prenatales.®

El uso del misoprostol, que es un analogo sintético
de las prostaglandinas E, es un gran antisecretor de la
actividad protectora de la mucosa, por lo cual se ha
indicado para las pacientes con Ulceras del tracto gas-
trointestinal alto, pero esta contraindicado en el emba-
razo por estimular contracciones uterinas y causar san-
grado vaginal y aborto.®

Recientemente se ha visto el uso del misoprostol tan-
to via oral como vaginal, como abortivo y se ha sugeri-
do una relacion entre el uso del misoprostol por muje-
res con el intento fallido de terminar el embarazo y el
Sindrome de Moebius, y puede provocar una disrup-
cion de la arteria subclavia entre el cuarto y el sexto
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mes del desarrollo embrionario. El uso de misoprostol
dentro de los dos primeros meses del embarazo puede
provocar un evento isquémico en la corteza del cerebro
del embrién.®

La clinica muestra como dato mas tipico una falta de
movilidad de la musculatura facial que produce una cara
de mascara, inexpresiva, al impedir cualquier gesticu-
laciéon o expresividad con el rostro.® La caracteristica
de la debilidad de los patrones faciales en los pacien-
tes con sindrome de Moebius consiste en un involucra-
miento severo de los muasculos de la parte superior fa-
cial y moderadamente de la parte inferior.®

Pueden presentar disartria que se produce por la di-
ficultad para el movimiento de los labios que puede su-
marse a la falta de movilidad de la lengua o del paladar
y que exige realizar rehabilitacion. Se observo dos ti-
pos de anormalidades en la lengua una en la que pre-
sentaba hipoplasia global y una displasia lingual asimé-
trica no progresiva.®

Ademas, también existen problemas de maloclusion
dental y caries dentales, debido al resecamiento de la
boca por el mal cierre de la cavidad oral. En la infancia
pueden presentar problemas para la alimentacion que
luego van superandose con el crecimiento.® Probable-
mente debido a problemas en paladar y faringe.®

Se asocian otras malformaciones musculo esquelé-
ticas, principalmente de extremidades manos y pies
como pies zambos, hipoplasia del mudsculo pectoral (sin-
drome de Poland ) y algun caso de sindactilia. La hipo-
tonia al nacimiento esta presente con frecuencia y el
desarrollo motor y coordinacién no obtienen niveles
normales con los afios.®

No conlleva déficit intelectual. Sin embargo, se ha
reportando en un 10 al 75% de los casos con retardo
mental.®

La mayoria de los pacientes con sindrome de
Moebius tienen tomografia de craneo que suele ser
normal. Pocos resultados reportaron hallazgos que in-
cluyen hipoplasia o displasia de la corteza cerebral, hi-
poplasia cerebelar consistente en variante de la malfor-
macion de Dandy Walter y calcificaciones simétricas y
bilaterales adyacentes al piso del cuarto ventriculo al
nivel del sexto par.t!

La Resonancia Magnética Nuclear nos ayuda para
investigar las estructuras del romboencéfalo y el tipo
de dafio causado donde se demuestra hipoplasia de la
corteza cerebral,® con endurecimiento del piso del cuarto
ventriculo, indicando una ausencia de la cabeza del
cuerpo calloso. El cerebelo, hipotdlamo y glandula pi-
neal también pueden ser afectados o malformaciones
del sistema limbico.*

Tratamiento
Se ha descrito que consiste en cirugia plastica de
transferencia muscular regional a partir de los 6-8 afios



y tratamiento del resto de las malformaciones.® El tras-
plante del misculo gracilils anastomosado a los vasos
y reinervados con fasciculos del nervio masetero a
la rama del nervio trigémino, separando el musculo
de la comisura oral a la cigoma para replicar fuerte-
mente la funcién de muchos de los musculos respon-
sables del movimiento del labio. Por lo menos el 75%
de los casos requieren una o varias intervenciones de
este tipo, asi como reintervenciones subsecuentes.'

Su supervivencia es buena, ya que no afecta a 6rga-
nos vitales.*

Conclusiones

Después de realizar el presente estudio, se conclu-
y6 que la secuencia FIESTA 3D de Resonancia Mag-
nética Nuclear es de gran utilidad para la valoracion de
los trayectos de los pares craneales desde su origen
aparente hasta su emergencia en el craneo. Y valora
de manera eficaz la integridad y alteraciones en el VI
par craneal en todos sus segmentos.

Se demuestra en el presente caso clinico que la
paciente presenta ausencia completa del nervio fa-
cial izquierdo, desde su origen aparente siendo de
forma aislada, es decir, sin presentar ninguna altera-
cion cerebral y/o malformacion congénita asociada,
ya que como se hablé en la discusion, en la literatura
s6lo existen reportes de casos clinicos similares,
acompafiados de otras malformaciones congénitas y
gue se les ha catalogado como un sindrome de
Moebius, las cuales no estaban presentes en nues-
tro caso clinico.

Ademas, se demuestra que el resto de pares cra-
neales como son los vestibulares y cocleares se en-
contraban presentes en todo su trayecto sin evidencia
de alteraciones.
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