Investigacion

materno infantil

Vol. VI, No. 2 * mayo-agosto 2014
pp. 75-78

Rehabilitacion de una boca sin sonrisa.
Sindrome Moebius-Poland, rehabilitacion bucal
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RESUMEN

Descrito por primera vez en 1880 y estudiado en 1888 por
Moebius, el sindrome de Moebius es una anomalia congéni-
ta caracterizada por la falta de expresién facial y movimien-
to lateral de los ojos; su etiologia se atribuye a una falta de
suministro sanguineo durante el periodo de organogénesis,
la cual es de origen multifactorial y recientemente se ha ido
incrementando debido al uso de drogas abortivas como el
misoprostol. Los cuidados médicos y odontolégicos de los
pacientes con Moebius deben estar encaminados a mejorar
su calidad de vida. Se presenta el caso de una paciente con
diagndstico de sindrome de Moebius que fue sometida a
rehabilitacion bucal bajo anestesia general.

Palabras clave: Sindrome de Moebius, sindrome de Poland,
anomalias congénitas, misoprostol.

INTRODUCCION

El sindrome de Moebius fue descrito por Graefe en
1880 y estudiado por J.P. Moebius en 1888. Es una
anomalia congénita que se caracteriza por la falta de
expresion facial y movimiento exterior de los ojos, co-
nocida también como diplejia facial congénita, para-
lisis 6culo-facial, pardlisis congénita facial-abducens.
Se caracteriza por pardlisis uni- o bilateral del nervio
oculomotor y el nervio facial, lo que afecta la expre-
sion facial y el movimiento de los ojos. Pueden verse
afectados, en el siguiente orden, los pares craneales
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ABSTRACT

First described in 1880 but studied until 1888 by Moebius,
Moebius syndrome is a congenital anomaly characterized
by the lack of facial expression and lateral eye movement;
its etiology is attributed to a lack of blood supply during
the period of organogenesis which may be multifactorial in
origin and has recently increased due to the use of aborti-
facent drugs such as misoprostol. Medical and dental care
of patients with this disease should be aimed at improving
their quality of life. We present the case of a patient with a
diagnosis of Moebius syndrome who underwent oral reha-
bilitation under general anesthesia.

Keys words: Moebius syndrome, Poland syndrome, congeni-
tal abnormalities, misoprostol.

glosofaringeo, vago (favoreciendo vémitos y habla
nasal y dificultando la acciéon de deglutir), hipogloso
(afectando la movilidad de la lengua y dificultando el
habla y la autoclisis), 6culo-motor (afectando el movi-
miento medio de los ojos), patético (dificultando los
movimientos superior e inferior de los ojos), acustico
(favoreciendo la hipoacusia), trigémino (que afecta a
los musculos de la masticacién) y accesorio (que afec-
ta el movimiento de los hombros).3

Etiologia: La disrupcion del suministro sanguineo
durante la vida intrauterina y durante el periodo de
organogénesis o dafio de los nervios craneales por
infeccion (rubéola), drogas (cocaina, alcohol), medi-
camentos (ergotamina, misoprostol, benzodiacepi-
nas, talidomida) durante la gestacién, y transmision
autosémica.’?

Manifestaciones clinicas: Cara en «mascara», bra-
quicefalia, micrognatia, imposibilidad para cerrar los
ojos, comisuras labiales hacia abajo, dificultad para
alimentarse, pabellones auriculares rotados hacia
abajo, hipoacusia, hipotiroidismo, hipogenitalismo,
sindrome de Poland, sindactila, meromelia, cardiopa-
tias, narcolepsia y autismo.
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Manifestaciones bucales: Sialorrea, anquiloglosia,
lengua fisurada y atréfica, falta de movimientos la-
biales y alto indice de caries -éste se asocia con la
falta de movimiento labial y la anquiloglosia, lo que
impide la autoclisis y favorece la falta de sellado la-
bial-, labio superior hipopldsico, paladar ojival/hen-
dido, labio fisurado y uvula bifida e hipodoncia."?>*>

Es importante tener en cuenta las implicacio-
nes anestésicas de los pacientes con sindrome de
Moebius, como la dificultad del acceso venoso debi-
da a la formacién anédmala de las venas, una via aérea
de dificil acceso debido a la apertura bucal limita-
da y el riesgo de apnea central durante la induccidn.
Durante el proceso operatorio deben protegerse los
ojos con lubricantes y parches adhesivos para evitar
infecciones debido a la imposibilidad de cierre total
de los parpados; es importante el cuidado del mane-
jo de las secreciones durante el despertar y la recu-
peracidn de la anestesia general, ya que el paciente
no es capaz de expulsarlas por si solo.5’

CASO CLIiNICO

Paciente femenina de un aino 11 meses de edad, origi-
naria de Otzolotepec, Estado de México. Anteceden-
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te de abuela paterna hipertensa. Producto de una se-
gunda gestacion, segundo parto a término. La madre
refiere que durante el primer trimestre del embarazo
fue diagnosticada con quiste ovarico y que recibid
tratamiento farmacoldégico que le provocé sangrado
abundante; una vez controlado el sangrado fue diag-
nosticada con embarazo de alto riesgo.

Peso al nacer de 2.8 kg y talla de 49 cm. El pe-
riodo de gestaciéon fue de alto riesgo, tuvo hipoxia
neonatal y requirié reanimacion; obtuvo una puntua-
cion Apgar de 4-5. Sostén cefdlico a los 9 meses, ga-
tea, no camina, control de esfinteres al ano 10 meses.
Cuenta con cuadro de vacunaciéon completo.

Como antecedentes patoldégicos presenta sindro-
me de Moebius-Poland (Figuras 1a y 1b), hipotiroidis-
mo congénito, pie equinovaro, meromelia izquierda
(Figura 1c) y pabellones auriculares rotados hacia
adelante (Figura 1d). Ha sido hospitalizada por neu-
monia, bronquiolitis, bronconeumonia e infeccién de
las vias urinarias. Ha cursado con disnea ocasional y
se le paralizé el pulmén izquierdo estando hospita-
lizada; presenta nueve cuadros faringoamigdalinos
al afno, manifestd crisis convulsivas al nacimiento, en
noviembre de 2012, posteriormente a un traumatis-
mo al caer de su propia altura. Ha recibido dos trans-

Figuras 1.

(a) Facies caracteristica, «cara
en mascara» caracterizada por
una marcada inexpresividad
facial, (b) ausencia del muscu-
lo pectoral, signo caracteristi-
co en el sindrome o secuencia
Moebius-Poland y que es mani-
fiesto en la paciente, (c) el acor-
tamiento o ausencia de alguna
de las extremidades superiores,
denominado meromelia, suele
ser un signo que acompafa el
sindrome de Moebius-Poland; la
paciente lo manifiesta en la ex-
tremidad superior izquierda, (d)
pabellones auriculares rotados
hacia adelante, signo no tan co-
mun en el sindrome de Moebius,
pero que ha sido reportado. La
paciente lo presenta en ambos
pabellones auriculares.
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fusiones sanguineas, una al nacimiento y otra a los
cuatro meses de edad debido a eritropenia. Su peso
es de 9.800 kg y talla de 78 cm. Acudid a consulta
dental por presentar gran numero de lesiones cario-
sas; fue valorada y remitida a rehabilitacién bucal
bajo anestesia general por presentar sindrome de
Moebius-Poland, multiples caries que afectan cuatro
cuadrantes y corta edad.
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MANEJO MEDICO MULTIDISCIPLINARIO

Neurologia: Sindrome de Moebius, epilepsia focal de
tipo sintomatica con tratamiento farmacolégico: fe-
nobarbital 3.5 mL tres veces al dia.
Neurorrehabilitaciéon: Equinoterapia dos veces por se-
mana, terapia fisica 30 minutos diarios, acuoterapia una
vez por semana y terapia de lenguaje una hora diaria.

Figura 2.

Presencia de numerosas lesiones
cariosas que afectan los cuatro
cuadrantes, arcos dentales es-
trechos, paladar oval y profundo;
las mucosas hidratadas, relaciéon
molar no determinada y relacién
canina clase | bilateral.

Figura 3.

Rehabilitacién bucal terminada:
coronas de niquel cromo, extrac-
ciones OD 74, 71, 81.
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Figura 4.

Presencia de un
o6rgano dental su-
pernumerario entre
el canino y lateral
superiores izquier-
dos, contrario a lo
reportado en la li-
teratura, que refiere
ausencia de dérganos
dentarios en pacien-
tes con sindrome de
Moebius-Poland.

Ortopedia: Pie equinovaro, tratamiento con férula.

Endocrinologia: Hipotiroidismo, tratamiento far-
macoldgico con levotiroxima 25 mg/dia, ferranina 2.5
mL cada ocho horas que fue suspendido en el mes de
abril de 2013.

Manejo odontopediatrico: Se rehabilité bajo
anestesia general; procedimiento llevado a cabo en
dos intentos, el primero el 9 de mayo de 2013, si-
guiendo el siguiente protocolo: historia clinica, ana-
lisis preoperatorios y valoracion pediatrica especia-
lizada. Se programo la fecha para el procedimiento.
Valoracidn preanestésica en donde se obtuvieron
los siguientes datos: RAQ ASA Il EA, Mallampati 1,
distancia interincisiva de 15 mm, indicando via aérea
dificil, se auscultaron mayor nimero de secreciones
y estertores subcrepitacionales por patologia de
base y se decidié pasar a quiréfano con los riesgos
inherentes por sindrome de base. Se inicié induc-
cion inhalatoria con sevofluorano para canalizacién
endovenosa que, debido a la patologia de base, no
fue exitosa; aunado a ello, se presentd rudeza ven-
tilatoria en el campo pulmonar derecho, estertores
y sibilancias; se administré salbutamol en aerosol,
se estabilizaron los signos vitales y se decidié di-
ferir el procedimiento hasta tener un mejor mane-
jo de las secreciones para mayor seguridad de la
paciente. Se reprogramo el procedimiento para el
mes de junio de 2013 y se realizd la rehabilitacion
en dos tiempos: durante el primer tiempo, se reali-
zaron terapias pulpares y coronas de niquel cromo
en los cuadrantes superior e inferior derechos; en el
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segundo tiempo, se realizaron terapias pulpares y
coronas de niquel cromo en los cuadrantes superior
e inferior izquierdos y extracciones de los érganos
dentarios 81, 54, 71y 54 (Figuras 2 y 3).

Durante el procedimiento se tuvo un hallazgo de
un diente supernumerario entre el érgano dentario
62 y 63, contrario a lo encontrado en la literatura,
que refiere agenesia dental en los pacientes con sin-
drome de Moebius (Figura 4).

CONCLUSIONES

El manejo interdisciplinario de los pacientes que cur-
san con sindrome de Moebuis es importante para
brindarles una calidad de vida mayor. La motivaciéon
y educacién de los padres en cuanto a acciones pre-
ventivas del cuidado bucal ayudan a mantener sana
la boca del paciente posterior a la rehabilitaciéon bu-
cal, debido a que las caracteristicas del paciente lo
colocan en un alto riesgo de caries.
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