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RESUMO | A sindrome de Moebius ou sequéncia de
Moebius (SM), desordem congénita rara, ndo progressiva,
de severidade variada, tem como principal manifestacéo
paralisia uni ou bilateral do nervo facial, que confere
inatividade dos musculos da expressdo facial por ele
inervados. As manifestacdes orofaciais que acompanham
a SM sdo fissura palating, lingua fissurada, ténus dos
musculos faciais e da lingua deficiente, hipoplasia
dentdria, sialorreia por auséncia de selamento labial,
cdrie, doenga periodontal, micrognatia, microstomia,
mordida aberta, Gvula bifida, dificuldade da realizagéo
mandibulares,
fissuras palpebrais, ptose palpebral, epicanto bilateral,
hipertelorismo ocular, deformidade da orelha externa
com perda ocasional da audigéio. Portadores de SM com

de movimentos excursivos pequenas

paralisia facial bilateral apresentam incapacidade para
sorrir, devido & auséncia de movimentos de elevacdo
dos ldbios e da comissura labial, além de dificuldades
na fala, mastigagéio e degluticdio. O objetivo deste
estudo é relatar a abordagem terapéutica em paciente
de 08 anos de idade portador de fissura pés-forame
associada & Sindrome de Moebius atendido no Servico
de Cirurgia Bucomanxilofacial do centro de fissurados
das Obras Sociais Irmé Dulce (Salvador, Bahia), que
apresentou auséncia de expresséo facial, déficit motor
ocular, auséncia de selamento labial com sialorreia,
microstomia, hiperplasia gengival generalizada e dentes
deciduos cariados. A paralisia facial e as malformagées
orofaciais e musculoesqueléticas apresentadas por
portadores da sindrome de Moebius tém uma série de
implicacdes sobre a sadde geral e bucal. A abordagem
precoce do cirurgido-dentista é fundamental para o
estabelecimento de uma condi¢éio bucal que garanta
melhor qualidade de vida ao paciente.

Palavras-chave: sindrome de mdebius; fissura palating;
nervo facial.

ABSTRACT | The Moebius syndrome or sequence
of Moebius (MS), a rare, non-progressive congenital
disorder of varying severity, its main manifestation
unilateral or bilateral paralysis of the facial nerve,
which gives inactivity of the muscles of facial expression
for him innervated. Orofacial manifestations of MS are
cleft palate, fissured tongue and tone the facial muscles
and poor language, dental hypoplasia, drooling by
the absence of lip sealing, caries, periodontal disease,
micrognathia, microstomia, open bite, bifid uvulq,
difficulty performing excursive mandibular movements,
small palpebral fissures, ptosis, bilateral epicanthus,
ocular hypertelorism, deformity of the outer ear with
occasional hearing loss. Patients with MS with bilateral
facial paralysis present inability to smile, due to the
absence of lifting the lips and labial movements, and
difficulties with speech, chewing and swallowing. The
aim of this study is to report the therapy in 08 years
of carrier old cleft patient post foramen approach
associated with Moebius syndrome attended the
Oral and Maxillofacial Surgery Department of
fissured center Obras Sociais Irmé& Dulce (Salvador,
Bahia), which showed no facial expression, eye motor
deficit, absence of lip seal with drooling, microstomia,
generalized gingival hyperplasia and decayed
deciduous teeth. Facial paralysis and orofacial and
musculoskeletal malformations presented by patients
with Moebius syndrome has a number of implications
for the general and oral health. The early approach
of the dentist is important to the establishment of an
oral condition that ensures better quality of life to the
patient.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Moebius ou Sequéncia Moebius (SM),
é uma desordem congénita rara, ndo progressiva, de
severidade variada, caracterizada pela paralisia
unilateral ou bilateral dos nervos cranianos facial
(VIl) e abducente (VI). A drea por eles inervada tem
atividade muscular comprometida, sendo observados
auséncia de movimentos de lateralidade ocular e
de expressdes da mimica facial.”'" A prevaléncia
é estimada em 1:250.000 nascidos vivos, com igual
incidéncia sobre os sexos e a maioria dos casos sdo
de acometimento esporddico, sendo apenas 2%
relacionados ao histérico familiar.”

Descrita pela primeira vez por Albretch Von Graefe
em 1880 e associada com outras malformagdes por
Paul Julius Moebius em 1888, a SM é diagnosticada
pelos seguintes critérios: paralisia completa ou
parcial do nervo facial; malformagées dos membros
(sindactilia, braquidactilia ou agenesia de dedos,
e pés tortos) presentes com frequéncia; associagdo
da paralisia do nervo facial completa ou parcial
com paralisia do nervos abducente (VI ), oculomotor
() e troclear (IV); hipoplasia da lingua devido &
paralisia do nervo hipoglosso (XIl); dificuldade na
fonagcdo e degluticdio pela paralisia dos nervos
cranianos trigémeo (V), glossofaringeo (IX) e vago
(X); deformidades orofaciais e musculoesqueléticas.’
O diagnéstico é alcancado ainda nos primeiros anos
de vida, quando j& é possivel observar o incompleto
fechamento da pdlpebra durante o sono, a
dificuldade de sucgdo e a auséncia do sorriso e de

expressdes faciais, mesmo com o choro.””?

Com etiologia néio completamente esclarecida, a
hipétese mais aceita é que a SM pode ser causada
por hipéxia/isquemia das células neurais do feto,
decorrente da interrupg¢do do suprimento vascular
durante o primeiro trimestre da gestag¢do. Este
fenédmeno pode ser provocado por uma contragdo
uterina estimulada por fdrmacos ou agentes
téxicos, como o misoprostol, benzodiazepinicos,
talidomida, dlcool e cocaina. Outros possiveis
fatores etiolégicos s@o: rubéola durante a gravidez,
disturbio
no desenvolvimento vascular romboencefdlico

diabetes  gestacional, hipertermia,

determinado por alteragcdes genéticas e relagdes

consanguineas.' 235789

Os pacientes com a SM podem apresentar
malformag¢des musculoesqueléticas como auséncia
da cabega esternal do muisculo peitoral maior —
associagdo com sindrome de Poland, defeitos em
costelas, artrogripose peitoral e até dextrocardia,
pés tortos, sindactilia, braquidactilia ou agenesia de
dedos das mdos e dos pés e distirbios neurolégicos,
como epilepsia e retardo cognitivo, que ocorrem
em cerca de 15% dos casos.”'' As manifestacées
orofaciais que acompanham a SM sdo: fissura
palating, lingua fissurada, ténus dos musculos faciais
e da lingua deficiente, hipoplasia dentdria, sialorreia
por auséncia de selamento labial, cdrie, doenca
periodontal, micrognatia, microstomia, mordida
aberta, Uvula bifida, dificuldade da realizagdo
de movimentos excursivos mandibulares, pequenas
fissuras palpebrais, ptose palpebral, epicanto
bilateral, hipertelorismo ocular, deformidade da
orelha externa com perda ocasional da audigéo.' 32
Portadores de SM com paralisia facial bilateral
apresentam incapacidade para sorrir, devido a
auséncia de movimentos de elevag¢do dos ldbios e
da comissura labial, além de dificuldades na falq,
mastigacdo e degluticdo. Quando a paralisia é
unilateral, a mimica facial é distorcida e compensada
para o lado ndo afetado.' %0

As implica¢cdes da SM sobre a capacidade visual,
motora, cognitiva, nutricional, comunicativa e
social dos seus portadores exige um tratamento
multidisciplinar e com acompanhamento periédico.
Muitos sinais e sintomas da SM estdo relacionados
& regido bucomaxilofacial, portanto a atuacdo do
cirurgido-dentista é indispensdvel para a prevengdo
de patologias decorrentes da dificuldade de
higienizagdo bucal, como a cdrie e a gengivite, a
corre¢do de maloclusdes e o restabelecimento da
mimica facial.

O objetivo deste estudo é relatar a abordagem
terapéutica em paciente portador de SM atendido
no Servico de Cirurgia Bucomaxilofacial do
centro de fissurados das Obras Sociais Irm& Dulce
(Salvador, Bahia).
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RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 08 anos de idade,
portador de fissura poés-forame  associada &
Sindrome de Moebius, e outros diagnésticos como
atraso de desenvolvimento psicomotor e cognitivo,
em atendimento multidisciplinar no Centrinho,
setor de referéncia em atendimento a pacientes
fissurados do Hospital Santo Anténio (Obras Sociais

Irm& Dulce, Salvador, Bahia) foi encaminhado

a equipe de Cirurgia Bucomaxilofacial devido
a necessidade de exodontias. Responsdvel pela
crianga afirma ndo ter histérico familiar da SM, nem
parentes com manifestagdes semelhantes. Genitora
relata gestagdio com intercorréncias, dentres elas
sangramento uterino e oligoidrémnio (perda de
liquido anminidtico), nega consanguinidade, uso de
bebidas alcodlicas e tabagismo durante gestagdo
e lactagdo. O parto foi do tipo cesdrea com 32
semanas de gestac¢do, a crianga nasceu com 965
gramas, evoluiu com ictericia tardia e conjuntivite,
necessitando de internamento por 02 meses. Foi
observado hipertelorismo ocular, retrognatia,
micrognatia, pé forto a direita. Em testes de audigdo
foi acusada perda parcial de audigcdo bilateral.

Apresenta caracteristicas tipicas da sindrome de
Moebius, como auséncia de expressdo facial, déficit
motor ocular, auséncia de selamento labial com
sialorréia (Figuras 1 e 2). Ao exame intraoral, nota-
se hiperplasia gengival generalizada, presenca
de cdrie nas unidades deciduas 6.2, 6.4, 7.2,
7.4 e 7.5, fissura pés-forame abordada em outra
unidade hospitalar. Além de ndo ser colaborativo
a procedimentos dentdrios, paciente apresenta
abertura bucal limitada devido & microstomia.
Ao exame de imagem observa-se denticdo mista,
auséncia de dentes supranumerdrios ou impactados
(Figura 3). Optou-se por instituir o tratamento sob
anestesia geral em ambiente hospitalar, sendo
realizada exodontia de cinco unidades deciduas
comprometidas por cdrie e raspagem supragengival
(Figuras 4 e 5). Em acompanhamento, evolui com
melhora da condi¢do do meio bucal. Paciente e
familiares receberam orienta¢des sobre higiene
oral e prevengdo de lesdes de cdrie futuras, através
de consultas periédicas com o odontopediatra. O
presente caso foi aprovado pelo Comité de Etica
em Pesquisa da Faculdade de Odontologia da
Universidade Federal da Bahia sob parecer CAAE:
68065417.1.0000.5024

Figura 1: Vista frontal. Nota-se auséncia de expresséo facial.
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Figura 2: Auséncia de selamento labial e microstomia.

Figura 3: Radiografia panordmica evidenciando dentigéo mista e presenca de unidades deciduas cariadas.

Figura 4: Paciente sob anestesia geral em transcirdrgico, observa-se miltiplas unidades cariadas.

Revista Bahiana de Odontologia. 2017 Dezembro;8(4):125-131




Figura 5: Unidades dentdrias removidas.

DISCUSSAO

A sindrome de Moebius ou sequéncia de Moebius
(SM), como preferem alguns autores?, uma vez que
se trata de uma entidade com multiplas etiologias
possiveis, tem como principal manifestacdo a
paralisia uni ou bilateral do nervo facial, que
confere inatividade dos muisculos da expressdo
facial por ele inervados.” O paciente descrito nesse
caso apresenta sinais caracteristicos da entidade
em discuss@o: auséncia de mimica facial, déficit
motor ocular, hipertelorismo, hipoacusia bilateral,
pé direito torto, auséncia de selamento labial,
sialorreia, micrognatia, retrognatia, fissura palatina
e miscrostomia, que corroboram com a literatura

revisqdq.1'2'3'5'8'] 1,12

Embora presente na minoria
dos casos, o paciente descrito apresenta retardo
no desenvolvimento cognitivo e psicomotor.>'' Para
Gondipalli e Tobias (2006) a micrognatia pode
estar relacionada & deficiéncia neuromuscular
que limita os movimentos da mandibula e reduz o

estimulo para o seu crescimento.

Sem causa quimica, fisica ou traumdtica relatada
pela genitora, o sangramento ocorrido durante a
gestacdo reforca a hipétese de que a SM pode
ser causada por interrup¢do do aporte sanguineo
para as células fetais."23578912 Autores sugerem
que a isquemia consequente pode causar agenesia,
atrofia, hipoplasia ou displasia dos nicleos de
nervos cranianos envolvidos na SM.>'2

No exame intraoral foram constatadas hiperplasia
gengival generalizada e lesdes de cdrie em dentes
deciduos, assim como Scarpelli e colaboradores
(2008) encontraram um quadro clinico de lesdes
cariosas em molares e caninos deciduos, propiciadas
por peculiaridades da SM (atrofia da linguaq,
deficiéncia dos misculos mastigatérios, higiene oral
inadequada) e dificuldades no tratamento devido a
limitag@o na abertura bucal e a pouca cooperagdo
do paciente pedidtrico. O ambiente bucal torna-se
favordavel ao desenvolvimento da cérie e da doenga
periodontal gracas & dificuldade no autocuidado
por falta de coordenagdo motora e/ou por
retardo cognitivo, e & precdria higienizagdo pelo
responsdvel devido a microstomia, aliadas ao maior
tempo de permanéncia do alimento em contato com
os dentes por causa da disfagia.’

No presente caso, por se tratar de paciente pedidtrico
ndo colaborativo e com abertura bucal limitada, foi
instituida a abordagem terapéutica em ambiente
hospitalar sob anestesia geral, assim como alguns
auvtores também procederam para o tratamento
da cdrie e da doengca periodontal em paciente
adulto ndo cooperativo.'® Eles ainda destacaram a
importdncia dos responsdveis pelo paciente estarem
esclarecidos quanto aos riscos do procedimento e
quanto & necessidade de traqueostomia para
manuteng¢do da via aérea, principalmente se houver
histérico de doenga respiratéria.

Revista Bahiana de Odontologia. 2017 Dezembro;8(4):125-131




As malformagdes craniofaciais do portador de SM
podem tornar a intubagdo endotraqueal um desafio
durante atendimento sob anestesia geral.”*'> Na
auséncia de uma traqueostomia, a abordagem usual
para a crianga com uma via aérea potencialmente
dificil deve ser seguida, incluindo a manutengdo
da ventilagdo espont@nea e a abstengdo do uso
de bloqueadores neuromusculares, pelo menos
até ventilagdo com mdscara ser estabelecida de
forma adequada. Meios alternativos de gestdo
das vias aéreas (por exemplo, mdscara laringea
e broncoscépios com fibra éptica) devem estar
prontamente disponiveis para facilitar a intubagdo
endotraqueal.”®'> Pacientes com SM tem mais
propensdo a aspiragdo de contetdos para o pulmdo
devido & disfagia e ao fechamento incorreto da
glote em casos de paralisia laringea, devendo,
portanto, ocorrer monitoramento pdés-operatério da
permeabilidade das vias aéreas.'”

As complicagées decorrentes do procedimento de
anestesia geral e sedag¢do podem estar relacionadas
a hipoventilacdo alveolar congénita, secunddria
a hipoplasia ou necrose dos centros respiratérios
na ponte encefdlica e na medula, e a hipotonia
que afeta as vias aéreas superiores, diafragma e
musculos tordcicos. Quando fdrmacos depressores
do sistema nervoso central sdo administrados
nesses pacientes, um quadro de insuficiéncia
respiratéria pode se desenvolver.”” Em relato de
caso, Ha e colaboradores (2003) descrevem perda
de via aérea, com falha na ventilagdo, durante
procedimento odontolégico realizado sob anestesia
geral em paciente com SM pouco colaborativo
aos 13 anos, com posterior parada cardiaca e
necessidade de traqueostomia de emergéncia. Aos
18 anos, apresentando novamente necessidade
de tratamento odontolégico, apds diagnédstico
de traqueomaldcia, o atendimento foi realizado
sob anestesia geral com traqueostomia eletiva.
No presente relato, o procedimento odontolégico
foi realizado com o paciente intubado por via
orotraqueal, sem intercorréncias.

Quanto & paralisia facial, o tratamento cirdrgicoideal
ainda estd em discussdo, sendo que a transferéncia
microneurovascular de enxerto autégeno de misculo
e tecido nervoso é atualmente o procedimento de
escolha. Neste caso, o misculo risério é preferido pela
facilidade de acesso e vascularizagdo adequada.'*
Para tratamento das malocluses, existem poucos

estudos que evidenciem um protocolo terapéutico.
Foram achados na literatura desde mentoplastia,
rotagdo anti-hordria mandibular e reposicionamento
do muisculo mentoniano para corre¢do ortogndtica
e para amenizar a deficiéncia no selamento labial
em paciente portador de SM do tipo Classe Il de
Angle, até a realizacdo de distra¢do osteogénica
mandibular em paciente com retrognatismo
mandibular acentuado com o intuito de dispensar
meio invasivo de ventilagdo (traqueostomia), evitar
a obstru¢cdo das vias dreas, melhorar o padréo
respiratério e conferir autonomia nutricional.*¢
Nenhum tratamento para amenizar a retrognatia
foi realizado neste caso, em virtude da auséncia
de episdédios de apneia, aguardando o final do
crescimento para possivel cirurgia ortogndtica.

Apesar de ser referido por vdrios autores como uma
manifestagdo bucal presente na SM, o tratamento
da fissura labiopalatina néo foi descrito na literatura
1238 No presente caso foi realizado
fechamento da fissura pés-forame.

revisada.

O cirurgido-dentista deve direcionar esforgos na
orientagcdo em saude bucal e prevengdo de riscos,
com o intuito de que estes pacientes sejam tratados
em centro cirirgico somente quando estritamente
necessério. E essencial expor ao portador de SM e
aos seus responsdveis a importdncia da escovagdo
e do uso de dentifricio fluoretado, e quando ndo for
possivel, o uso de meios adjuvantes da higiene oral,
como bochechos com solugéo de clorexidina.'

CONSIDERAGCOES FINAIS

A paralisia facial e as malformagdes orofaciais e
musculoesqueléticas apresentadas por portadores
dasindrome de Moebiustémuma série de implicagdes
sobre a sadde geral e bucal. A abordagem
precoce do cirurgido-dentista é fundamental para
o estabelecimento de uma condi¢do bucal que
garanta melhor qualidade de vida ao paciente.
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