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Sindrome Mobius-Poland: Presentacidon de un caso

Dra. Tania Villagra-Sanjurjo, Dra. Iris Violeta Vizzuett-Lopez

RESUMEN

Introduccion: El sindrome de Mobius-Poland es una entidad poco frecuente que se caracteriza por paralisis facial congé-
nita, paralisis del VI nervio craneal, agenesia o hipoplasia de musculo pectoral mayor y pezon ademas de simbraquidac-
tilia, cuya etiologia no ha sido completamente comprendida.

Presentacion de caso: Paciente masculino de 10 afios de edad que desde el nacimiento presenta hipoplasia de musculo
pectoral mayor, limitacion para la abduccion y aduccion y simbraquidactilia derecha.

Conclusiones: Este caso constituye una de las variantes del sindrome de Mobius-Poland con la peculiaridad de cursar con
una exotropia en vez de una endotropia. Es indispensable que estos pacientes sean diagnosticados de forma temprana
para disminuir las secuelas mediante rehabilitacion.

Palabras clave: sindrome de Mobius-Poland, exotropia.

SUMMARY

Introduction: The Mébius-Poland syndrome is a rare entity which is characterized by congenital facial paralysis, paralysis
of the sixth cranial nerve, agenesis or hypoplasia of the major pectoral muscle and nipple, besides simbraquidactilia,
whose etiology has not been fully understood.

Case presentation: 10 year old male patient with major pectoral hypoplasia, limited abduction, adduction and right
simbraquidactilia.

Conclusions: This case is one of the variants of Mébius-Poland syndrome with a peculiarity of having an exotropia
instead of an esotropia. It is imperative that these patients are diagnosed early to reduce the effects through rehabilitation.
Key Words: Mobius-Poland syndrome, exotropia.

INTRODUCCION braquidactilia ipsolateral (4, 5). Sin embargo, la mayoria de
los pacientes tienen otras anormalidades congénitas como
sindactilia, hipoplasia de la mano, ausencia parcial de car-
tilagos costales (II, IIT y IV o III, IV y V), hipoplasia de la
porcion proximal de las costillas, hipoplasia glutea y age-
nesia diafragmatica.

En 1841 Poland (6) describe el sindrome después de dise-
car el cuerpo de un criminal con simbraquidactilia asociada

con aplasia ipsolateral de la porcion esternal del musculo

El sindrome de Mdbius se caracteriza por paralisis facial con-
génita y paralisis uni o bilateral del sexto nervio. Se puede
acompafiar de lagoftalmos y epicanto; asimismo se asocia con
anormalidades en extremidades como sindactilia, defectos
amputacionales y pie equino varo; alteraciones orofaciales
como paladar hendido, micrognatia, uvula bifida, lengua fi-
surada y atrofica y alteraciones dentales (1); otras manifesta-

ciones neuroldgicas consisten en sordera, paralisis de IX y
XII nervios craneales, epilepsia, retraso mental y autismo (2).
La coexistencia de paralisis bilateral del VI'y VII nervios cra-
neales fue descrita por primera vez por Harlan, Von Graefe y
Chrisholm (1), y en 1888 Mgbius sugiere que la etiologia de
esta asociacion es una agenesia nuclear.

El sindrome de Poland es una alteracion congénita infre-
cuente que se caracteriza principalmente por ausencia uni-
lateral (3) parcial o total del musculo pectoral mayor y sim-

pectoral.

Sugarman y Stara (7) reportan el primer caso de sindrome
de Mabius-Poland en 1973, tratandose de un nifio de 5 afios
de edad con limitacion bilateral del recto medial y lateral,
oblicuo superior, paralisis facial bilateral, paresia del nervio
glosofaringeo e hipogloso, aplasia de la porcion esternal del
pectoral mayor izquierdo, dextrocardia, sindactilia y braqui-
dactilia. Se ha postulado que el sindrome de Mobius-Poland
representa una variedad de la misma condicion.
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Fig. 1. Masculino de 10 afios de edad.

REPORTE DE CASO

Se trata de paciente masculino de 10 afios de edad (Figura
1), producto de la segunda gesta, embarazo que cursa con
ruptura prematura de membranas con salida de material me-
conial, parto quirargico por sufrimiento fetal agudo a las 38
semanas de gestacion, peso al nacer 2800 gy apgar de 6/8.
Desde el nacimiento presenta facies inexpresiva por parali-
sis facial izquierda y lagoftalmos (Figura 2), pabellones au-
riculares con adecuada implantacién, micrognatia, paladar
ojival (Figura 3), agenesia de musculo pectoral derecho (Fi-
gura 4), braquisindactilia en extremidad superior derecha
(Figura 5) e hipoplasia de segundo dedo de mano izquierda.
Hay adecuado desarrollo psicomotor. Con todos los datos
anteriores se llega al diagnéstico de sindrome de Mobius-
Poland.

Posteriormente, a los 16 meses de edad, 1a exploracion es-
trabologica revela ortoposicion en la posicion primaria de la
mirada, limitacion a la abduccion de ojo izquierdo secunda-
ria a paralisis del sexto nervio y fendmeno de Bell presente.
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Fig. 3. Paladar ojival.

A los 3 afios 6 meses presenta limitacion tanto de la ab-
duccion como de la aduccion del ojo izquierdo y la ortoposi-
cion alterna con una exotropia pequefia, la cual se vuelve
constante y de alrededor de 30 dp a los 8 afios de edad.

La ultima esquiascopia obtenida en ojo derecho fue de
-3.25 =-5.00 x 178 y en ojo izquierdo de -2.75 X 10, con
una capacidad visual de 20/25 y 20/30 respectivamente.

El segmento anterior y el polo posterior no presentan al-
teracion alguna.

Se realiza neuronografia del nervio facial con electrodos
de registro en musculo orbicular, elevador de la nariz y or-
bicular de la boca, mostrando latencias dentro de limites
normales con dispersion del potencial y disminucion de am-
plitud en 80%, se concluye que existe una lesion axonal de
predominio izquierdo.

Asimismo, se solicita radiografia de mano derecha en la
cual se observa la presencia unicamente de 2 metacarpianos
y ausencia de todas las falanges distales. La radiografia de
mano izquierda evidencia hiperplasia de segunda falange y
ausencia de la tercera en el segundo dedo.

Fig. 4. Agenesia de muisculo pectoral derecho.
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Fig. 5. Braquisindactilia de mano derecha.

Se realiza liberacion de 1°, 2°y 3° espacio interfalangicos
con injerto de piel y retroinsercién de ambos musculos rec-
tos laterales. Actualmente se encuentra en rehabilitacion
desde agosto del 2002.

DISCUSION

La pardlisis facial periférica es un padecimiento neurolo-
gico que ocasiona asimetria facial. La incidencia de este
padecimiento se estima alrededor de 2 a 4 casos por cada
100,000 habitantes en la poblacion infantil (8). Algunos
estudios estiman que la incidencia de la paralisis facial en
recién nacidos es de 0.23%, siendo el trauma obstétrico la
causa mas comun con 80% de los casos, y suele acompa-
flarse de otros datos clinicos de traumatismo (9). Busta-
mante y cols. estudiaron 2860 nifios con diagnostico de
paralisis facial, de los cuales alrededor de 0.41% presen-
taban sindrome de Mébius.

Hasta el momento la etiologia de este padecimiento no ha
sido dilucidada. Se ha atribuido a una agenesia de los nu-
cleos de los pares craneales VI, VII, IX y XII, probablemen-
te relacionado a hipoxia secundaria a una disrupcion del
sistema vascular entre la 4° y 7° semana de gestacion, pro-
vocando dafio tisular al rombencéfalo (10). Los sindromes
de Mobius, Poland y Klippel-Feil pueden resultar de una
interrupcion transitoria del desarrollo de la arteria subcla-
via y sus ramas (basilar, vertebral y toracicas internas) (2).
Se han descrito casos secundarios a lesiones supranucleares
tras sufrir lesiones iquémicas fetales, miopatias congénitas,
distrofia muscular congénita, sindrome facioescapulohume-
ral, sindrome de Leigh y la delecion 22q11.2 (11). Sin em-
bargo, la gran variabilidad de la sintomatologia y la dispa-
ridad de los hallazgos anatomopatoldgicos solo se pueden
explicar si se entiende como un sindrome de “mal desarro-
11o” del rombencéfalo (12).

El misoprostol, analogo semisintético de la prostaglandi-
na El, es una droga utilizada en el tratamiento de tilcera

316

gastrica, como inductor del parto y en la interrupcion del
embarazo. Su uso durante el primer trimestre del embarazo
se ha relacionado con la presencia de Mobius y malforma-
ciones graves de las extremidades. Se cree que el mecanis-
mo teratogénico consiste en favorecer la disrupcion vascu-
lar. En Brasil se realizo un estudio multicéntrico en el cual
se compard la frecuencia del uso de misoprostol en nifios
con defectos a consecuencia de disrupcion vascular y con
otros defectos sin disrupcion vascular, encontrandose que
34.4% de los nifios con defectos por disrupcion vascular
contaba con el antecedente de exposicion a misoprostol a
diferencia de solo 4.3% de los nifios con defectos sin rela-
cion con disrupcion vascular (11).

El patrén hereditario es variable, desde casos esporadicos
hasta aquellos con patron de herencia autosoémico dominante
o recesivo y ligado al X, sin embargo, ninguna que sea ca-
racteristica de este padecimiento. Se ha reportado translo-
cacion cromosomica (1; 13 y 1; 11), delecion de cromoso-
mas 13q12.2 y entrecruzamiento cromosomico 3q21-227 Se
han estudiado una serie de loci (MBS1, MBS2, MBS3, PGT,
GATA2, ERG2) y mas recientemente PLEXIN D1 como po-
sibles causantes de Mdobius, pero sin poder establecer a al-
guno de ellos como responsable (12).

Como se describi6 con anterioridad, los datos clinicos in-
dispensables para hacer el diagnostico de sindrome de M6-
bius consisten en facies inexpresiva secundaria a paralisis
del VII nervio craneal y afeccion del VI nervio con la conse-
cuente pardlisis de la mirada horizontal. Se ha observado
una limitacién importante a la abduccién con grados varia-
bles de limitacion a la aduccion, muchas veces asimétrica,
que define las caracteristicas de la paralisis de la mirada
horizontal. La endotropia es el padecimiento estrabologico
que con mayor frecuencia se asocia con este sindrome. En
la literatura se reporta que alrededor de 57 a 78% de estos
pacientes presentan algun grado de endodesviacion; de 11 a
38% cursa con ortoposicion. Es raro que estos pacientes se
presenten con exotropia, sin embargo, es posible encontrar-
laen 3.6 a 12.5% (11).

Existen dos teorias que tratan de explicar la presencia de
exotropia en el sindrome de Mobius. En la primera, las in-
terneuronas del nucleo del VI nervio contralateral respon-
sables del recto medial estan mas afectadas que las células
del nucleo del VI nervio ipsolateral encargadas del recto
lateral y, en la segunda la lesion localizada en el fasciculo
longitudinal medial interrumpe los axones de las neuronas
del nucleo del VI nervio contralateral que se dirigen hacia
el recto medial (11).

El sindrome de Poland es una entidad rara que no cuenta
con datos estadisticos precisos acerca de su frecuencia. En
Sudamérica se estima que ésta varia de 1: 7000 a 1: 100,000
nacimientos (13).

La etiologia del sindrome de Poland no es del todo clara,
puede relacionarse con una mutacion genética heterogénea,
defectos mesodérmicos, teratogenicidad inducida por far-
macos, hipoplasia de arteria subclavia ipsolateral y fertili-
zacion in vitro.
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Este padecimiento no representa una amenaza para la vida;
por el contrario, suele ser de muy buen prondstico. El trata-
miento quirurgico estd indicado por razones estéticas, para
suprimir el movimiento respiratorio paraddjico y proveer
proteccion de las estructuras intratoracicas (13).

CONCLUSIONES

El Sindrome de Mobius-Poland es una entidad poco fre-
cuente. El caso presentado muestra las caracteristicas mas
representativas de esta entidad; sin embargo, este paciente,
a diferencia de la gran mayoria de afectados, presentaba una
exotropia moderada que requirié correccion quirurgica.

Para finalizar, es importante hacer un diagndstico tem-
prano de esta patologia, ya que ello influye en el grado de
degeneracion axonal, atrofia muscular y fibrosis resultante
que repercuten sobre el prondstico final, y principalmente
en la esfera psicosocial del paciente.
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