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PALABRAS CLAVE Resumen Se presentan las caracteristicas oftalmologicas y clinicas de 2 pacientes (una mujer
Moebius; y un hombre) con diagnéstico de sindrome de Moebius. Esta entidad por lo general bilateral, de
Procedimientos causa multifactorial, se caracteriza por marcada esotropia, con gran limitacion de la abduccion,
quirdrgicos y otras alteraciones faciales. Se presentan 2 casos clinicos a los que se les realizé correccion
operativos; quirdrgica.

Esotropia © 2014 Sociedad Mexicana de Oftalmologia. Publicado por Masson Doyma México S.A. Todos los

derechos reservados.

KEYWORDS Surgical correction of strabismus in 2 patients with the Moebius syndrome
Moebius;
Operative surgical Abstract It’s presented the ophthalmic and clinical characteristic of 2 patients (female and
procedures; male), with diagnosis of Moebius syndrome. This is a disorder generally bilateral, of multifac-
Esotropia torial cause which is characterized by marked esotropia, with large limitation of abduction,
with other facial alterations. We presented 2 clinic cases which already underwent surgical
correction
© 2014 Sociedad Mexicana de Oftalmologia. Published by Masson Doyma México S.A. All rights
reserved.
Introduccion

El sindrome de Moebius fue descrito por el neurélogo aleman
* Autor para correspondencia. Profesor Paul Julius Mobius que entre 1888 y 1892 colec-
Correo electronico: aarias@horpf.sld.cu (A. Arias Diaz). cion6 y describi6 43 casos. Es una enfermedad congénita
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infrecuente. Su incidencia es 1 en 10,000 nacimientos'. Lo
caracteriza la afectacion del vi y vi par craneal, los cuales
controlan los movimientos laterales de los 0jos y la expresion
facial. La etiopatogenia no esta bien esclarecida; algunas
teorias sugieren la existencia de un mecanismo de insufi-
ciencia vascular que afecta a estructuras irrigadas por la
arteria subclavia primitiva entre la 6.2 y 8.2 semana de
gestacion™2. Algunos autores proponen que la insuficiencia
vascular se desencadenada por una serie de factores como la
ingesta de talidomida, benzodiacepinas, alcohol y en espe-
cial misoprostol?-¢.

Otros estudios han encontrado anomalias cromosémicas
asociadas al sindrome de Moebius que afectan 4 loci gené-
ticos: el 13q12.2-q13 que es llamado SMB 1, el 3q-21-q22 o
SMB 2, el 10 g21 o SMB 3 y el cromosoma 1p22+7-%.

La clinica puede ser muy variada; ademas de la paralisis
del iy vi par craneal, se describen alteraciones fisicas como
micrognatia, paladar hendido, pie varo, malformaciones en
los brazos y defectos en la musculatura del pecho (sindrome
de Poland). El compromiso puede ser mas extenso, afec-
tando el i, v, v, x, X y xu par craneal, aunque cualquiera
de los nervios craneales podria estar afectado’®; es por esto
que los pacientes con sindrome de Moebius se ven imposibi-
litados de realizar gestos cotidianos como sonreir, tirar un
beso o fruncir el cefo.

En la exploracion oftalmologica se encuentra estrabismo
convergente por alteracion en el vi par craneal, con imposibi-
lidad de realizar los movimientos de abduccion. La mayoria
de las veces es bilateral, lo que trae como consecuencia
una esotropia con torticolis en los casos de mayor des-
viacion. Los movimientos oculares verticales generalmente
estan conservados'®.

El tratamiento del estrabismo es fundamentalmente
quirdrgico, aunque también existen medidas orientadas a
prevenir complicaciones, derivadas de las diversas altera-
ciones, como el uso de lagrimas artificiales, realizar oclusion
ocular nocturna y brindar instrucciones relacionadas con la
alimentacion.

A continuacion se presentan los casos de 2 pacientes en
edades pediatricas que llegaron al Servicio de Oftalmologia
Pediatrica y Estrabismo del Instituto Cubano de Oftalmolo-
gia Ramon Pando Ferrer en el afo 2013, en los cuales el
tratamiento primordial fue la correccion quirurgica.

Presentacion de casos
Caso clinico 1

Paciente femenino de 15 anos de edad, con antecedentes de
historia obstétrica de embarazo normal y parto eutdcico. La
paciente no presenta ninguna limitacion intelectual. Asiste
a nivel de ensenanza normal de preuniversitario.

Acude a nuestro Instituto donde al examen oftalmolo-
gico se constata en la exploracion en posicion primaria de la
mirada: esotropia de 15° en el ojo derecho (OD) y de 45° en el
ojo izquierdo (Ol) por Hirschberg, imposibilidad de realizar
movimientos de abduccion en ambos ojos (AO), sin llegar
incluso a la linea media en el Ol no dominante, sin cam-
bios en las hendiduras palpebrales. Los hallazgos faciales
que permitieron enriquecer el diagnostico fueron la impo-
sibilidad de realizar movimientos de la mimica facial, las

Figura 1

Caso clinico 1. Exploracion preoperatoria.

dificultades en la pronunciacion de las palabras y alteracio-
nes maxilodentales. Ante todos estos signos se diagnostico:
sindrome de Moebius. En el estudio motor y sensorial pre-
senta una esodesviacion de 30 dioptrias prismaticas en el OD
y mas de 50 dioptrias prismaticas en el Ol, con dominancia
ocular derecha (fig. 1).

A la refraccion ciclopléjica se encontré un astigmatismo
mixto en AO, con una agudeza visual mejor corregida de 92
VAR por cartilla de LogMar en OD y de 80 VAR en Ol.

Caso clinico 2

Paciente masculino de 3 anos de edad que refiere la madre
fue un aborto fallido con el uso de tabletas de misoprostol.
Este medicamento es un analogo de la prostaglandina E1,
que en sus inicios fue usado para la prevencion y tratamiento
de las Ulceras gastrointestinales. Posteriormente su uso se ha
ampliado a la esfera ginecoobstétrica para lograr la madu-
racion cervical y asi inducir el trabajo de parto, también es
usado para facilitar la extraccion de restos embrionarios y en
la interrupcion temprana del embarazo. Existen varias teo-
rias que tratan de explicar el porqué, y una de estas asegura
que el misoprostol produce un efecto vasoconstrictor provo-
cando una isquemia transitoria en el feto, por lo que se ven
afectados los nlcleos de los nervios craneales. También se
habla de que las contracciones uterinas que genera el mismo
producen una reduccion del flujo sanguineo en ciertas areas
como los nervios craneales'’.

Al examen oftalmologico en la exploracion en posicion
primaria de la mirada encontramos esotropia de 15° AO por
Hirschberg, con la imposibilidad de realizar movimientos de
abduccion en AQ, sin llegar a la linea media. En el estudio
motor y sensorial presenta una esodesviacion de 30 dioptrias
prismaticas en ambos ojos, con dominancia ocular derecha.

Presenta hallazgos faciales similares al caso clinico ante-
rior como: imposibilidad de realizar movimientos de la
mimica facial, dificultades en la pronunciacion de las pala-
bras y alteraciones maxilodentales (fig. 2).

A la refraccion ciclopléjica se encontré un astigma-
tismo midpico simple en AO, con una agudeza visual mejor
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Figura 2 Caso clinico 2. Exploracion preoperatoria.

corregida de 85 VAR por cartilla de LogMar en OD y de 50
VAR en Ol.

Discusion

A ambos pacientes se les realizé quirdrgicamente el mismo
plan de retroinsercion o recesion de ambos rectos medios
a 12mm del limbo esclerocorneal, con una mejoria signi-
ficativa del angulo de desviacion, quedando una esotropia
residual de 5° por Hirschberg en el caso clinico 1 (figs. 3y 4)

Es frecuente asociar la recesion del recto lateral del
ojo no dominante en las cirugia de esotropia, pero deci-
dimos no realizar esta asociacion ya que el recto lateral

Figura 3

Caso clinico 1. Exploracion postoperatoria.

Figura4 Caso clinico 2. Exploracion postoperatoria.

de los pacientes portadores del sindrome de Moebius se
encuentra paralizado por no tener inervacion del vi par cra-
neal, constituyendo esto uno de los signos fundamentales.

Autores como Cheryl y Amy'? recomiendan no realizar
correccion quirdrgica pues refieren que el estrabismo debe
mejorar con el crecimiento, criterio que no compartimos,
pues la causa de este es irreversible y sin posibilidades de
mejorar en el transcurso de los anos. Pensamos que al con-
trario, la esodesviacion puede empeorar por contractura de
los musculos rectos medios. Cheryl y Amy'? lo que reco-
miendan son medidas para la proteccion corneal, por las
dificultades que puede tener en el cierre completo de los
parpados, criterio que si compartimos como parte integral
de los cuidados oftalmoldgicos. Miller y Bosley'> también
evitan la correccion quirdrgica pues algunos pacientes tie-
nen una paralisis bilateral simétrica horizontal; pensamos
que esto supone que la esodesviacion presente es tolerada
estéticamente.

Sun y Gole' sugieren el tratamiento quirlrgico, reco-
mendando la realizacion de una transposicion del recto
superior. Creemos que esta opcion es valida y que puede
constituir un paso posterior a la retroinsercion del musculo
recto medio dependiendo de la evolucion posquirdrgica,
quedando como opcidn para casos con esodesviacion severa.

Como parte del tratamiento de ambos pacientes se indico
correccion optica y al paciente de 3 anos se adicionaron
oclusiones alternas con ejercicios de fijacion.

Es significativo destacar que estos pacientes no presentan
limitacion intelectual, por lo que la correccion de la mar-
cada esodesviacion en edades tempranas no solo influye en
lograr un mejor desarrollo visual, sino que también es una
intervencion favorable en su mejor desempeno e integracion
social.

Conclusiones

El sindrome de Moebius es una patologia congénita infre-
cuente, que se caracteriza por la afectacion del vi y vi par
craneal, que controlan los movimientos laterales de los ojos
y la expresion facial. La correccion quirtrgica de la esotropia
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debe realizarse de manera precoz, pues la evolucion es muy
favorable desde el punto de vista oftalmologico y social.

Responsabilidades éticas

Proteccion de personas y animales. Los autores decla-
ran que los procedimientos seguidos se conformaron a las
normas éticas del comité de experimentacion humana res-
ponsable y de acuerdo con la Asociacion Médica Mundial y
la Declaracion de Helsinki.

Confidencialidad de los datos. Los autores declaran que
han seguido los protocolos de su centro de trabajo sobre
la publicacion de datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento informado. Los
autores han obtenido el consentimiento informado de los
pacientes y/o sujetos referidos en el articulo. Este docu-
mento obra en poder del autor de correspondencia.

Financiamiento

Los autores no recibieron patrocinio para llevar a cabo este
articulo.
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