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RESUMO

Descrevemos neste relato um paciente do sexo feminino,
atendido em um servigo de otorrinolaringologia de referéncia
na cidade de Salvador-BA, que apresentou as caracteris-
ticas clinicas da sindrome de Moebius. Sua genitora usou
misoprostol em uma unica ocasido por via oral e por via
vaginal no primeiro trimestre de gravidez com a finalidade de
abortar. A Sindrome de Moebius constitui um quadro clinico
infreqUente, sdo descritos em torno de 500 casos na litera-
tura médica mundial. Caracteriza-se por paralisia congénita
e nao progressiva do VI e VII pares de nervos cranianos
quase sempre bilateral, o que produz uma aparéncia pouco
expressiva e estrabismo convergente'2. Pode estar associada
a paralisia de outros nervos cranianos, a anomalias 6sseas e
musculares, mais frequientemente localizadas na parte distal
das extremidades além de malformagdes orofaciais®3456. A
etiologia da sindrome é multifatorial, porém nao esta bem
esclarecida: insuficiéncia utero-placentaria em determinado
momento da organogénese e natureza genética. A utiliza-
cao de misoprostol, talidomida, alcool, benzodiazepinico e
cocaina durante o primeiro trimestre de gravidez tém sido
implicada®”

Descritores: Paralisia facial, Estrabismo, Nervo facial, Nervos
cranianos

SUMMARY

We describe a case of the female patient, admitted in a ser-
vice of otolaryngology of reference in the city of Salvador-BA,
which presented the clinical characteristics of the Moebius
syndrome. Her mother used misoprostol in an only occasion
by oral and vaginal way in the first trimester of pregnancy with
the purpose to abort. The Moebius syndrome constitutes an
infrequent clinical picture and is described around 500 cases
in world-wide medical literature. It is characterized by conge-
nital and no progressive paralysis of the VI and VIl pairs of
cranial nerves almost always bilateral. It produces an unex-
pressive appearance and convergent strabismus’2. It can be
associated to the paralysis of other cranial nerves and bone
and muscular anomalies more frequently located in the distal
part of the extremities beyond orofacials malformations+567
. The etiology of the syndrome is multifactorial however it is
not clarified: placental insufficiency in determined moment of
organogenesis and genetic nature. The uses of misoprostol,
talidomide, alcohol, benzodiazepine and cocaine during the
first trimester of pregnancy have been associated to Moebius
syndromes.

Keywords: Facial paralysis, Strabismus, Facial nerve, Cranial
nerves

INTRODUCAO

A Sindrome de Moebius constitui um quadro clinico infre-
quente, sdo descritos em torno de 500 casos na literatura
médica mundial. Esta sindrome foi descrita inicialmente por
Von Graefe em 1880 e por Moebius em 1892, que estudando
43 casos de paralisia facial congénita e adquirida, identificou
um grupo de seis pacientes que apresentavam paralisia do
nervo facial bilateral congénita e do abducente'?345, Caracte-
riza-se clinicamente por uma face de mascara inexpressiva e

ACTA ORL/Técnicas em Otorrinolaringologia - Vol. 26 (3: 169-172, 2008)

um estrabismo convergente, pode estar associada a paralisia
de outros nervos cranianos, anomalias 0sseas e musculares,
mais freqlientemente localizadas na parte distal das extremi-
dades além de malformacdes orofaciais>®78°, Sao descritos
atrasos psicomotores de graus variaveis6. Atualmente tem
recebido outros nomes, tais como aplasia nuclear congéni-
ta, aplasia nuclear infantil, paralisia oculofacial congénita e
diplegia facial. Descrevemos neste trabalho um paciente do
sexo feminino atendido no servigco de otorrinolaringologia
de referéncia na cidade de Salvador-BA, que apresentou
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caracteristicas clinicas da Sindrome de Moebius, cuja mae
utilizou misoprostol no primeiro trimestre de gravidez com
finalidade abortiva.

REVISAO DE LITERATURA

A Sindrome de Moebius é uma doencga rara ndo progressiva,
com incidéncia de aproximadamente 1: 10.000 a 1: 50.000
caracterizada por paralisia congénita e ndo progressiva do VI
e VI nervos cranianos quase sempre bilateral, o que produz
uma aparéncia pouco expressiva e estrabismo convergen-
te'®610 Devido a grande variedade de anomalias que podem
acompanhar esta sindrome, tem se optado por classifica-
la em dois grupos: Sindrome de Moebius e Sindrome de
Moebius associada a outras anomalias*. O primeiro grupo
caracteriza-se por paralisia bilateral completa ou incompleta
dos nervos facial e abducente correspondendo a 60% dos
casos. No segundo grupo a sindrome se apresenta acompa-
nhada por varias anomalias e corresponde a 40% restante,
pode associar-se a paralisia de outros pares cranianos tais
como o motor ocular comum, o troclear, o trigémeo (8%),
ramo coclear do VIII par, o vago, glossofaringeo, hipoglosso
(80%), causando respectivamente, ptose palpebral, alte-
racdo na sensibilidade, surdez, disfonia, disfagia e atrofia
lingual*'1213_A etiologia da sindrome n&o esté esclarecida,
parece estar relacionada com a agressao ao feto entre a
quarta e quinta semana de gestacao, levando a agenesia
dos nucleos dos pares cranianos no tronco cerebral, lesdes
supra nucleares e pds nucleares®'2. Determinados fatores
tem sido atribuidos, em alguns casos parece haver heranca
autossdmica dominante. Alguns estudos sugerem eventos
hipdxicos ou isquémicos cerebrais na etiologia da sindrome
de Moebius. A utilizagdo de misoprostol, talidomida, alcool,
benzodiazepinico e cocaina durante o primeiro trimestre de
gravidez tém sido implicados™'%', Ambos os sexos s&o
afetados com a mesma freqiéncia'. O diagndstico pode
ser realizado logo apds o0 nascimento: nota-se incapacidade
de sugar e fechamento incompleto das palpebras durante
0 sono, posteriormente percebe-se que a crianga nao sorri
apresentando face inexpressiva, boca entreaberta, epicanto,
olhos que ndo se fecham, ao tentar fecha-los observa-se o
sinal de Bell decorrente de paralisia facial do tipo periféica
bilateral®'2. As alteragdes da musculatura éculo-motora séo
variaveis. Geralmente existe paralisia dos musculos retos
laterais de modo a fixar cada olho em aducgéo estabelecendo
estrabismo convergente em varios graus com incapacidade
de movimentar lateralmente os olhos, comprometendo a
visdo lateral. Dificuldades na ingestdo e degluticio podem
ser agravados por mal formagédo no palato®. Pé equinovaro
uni ou bilateral é a deformidade musculo-esquelética mais
freqUente estando presente em 1/3 dos casos'. Sindactilia
e bradidactilia, artrogripose, agenesias digitais podem ocor-
rer'12, S4o0 descritas alteragbes oro-faciais como hipoplasia
mandibular, palato ogival, fendas palatinas, uvula bifida,
microstomia, implantagdo baixa das orelhas e malforma-
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¢des auriculares 3%¢15, Segundo Jones, cerca de 15% dos
pacientes com Sindrome de Moebius apresentam retardo
mental, o que sugere envolvimento do sistema nervoso cen-
tral'-12. Pelas préprias limitagcdes fisicas e pelas dificuldades
na comunicagdo, apresentam baixo rendimento escolar e
desajustes sécio-emocionais'. Casos de psicose infantil e
autismo ja foram relatados®'2. Problemas auditivos de varios
graus e da fala ocorrem com freqiiéncia,'®'"2. O caso re-
latado mostra perda auditiva de grau moderado a esquerda
com preservacao da audicdo em orelha direita. A imitncia
acusica evidenciou curvas timpanomeétricas tipo “A” bilateral
contrariando os achados mais comuns nesses pacientes
pois as curvas timpanométricas usualmente encontradas
nos sujeitos com Sequéncia de Moebilis sao do tipo “B” e
“C"1118, Essas altera¢des tem sido esperadas devido ao fato
dos portadores desta Sequéncia apresentarem altera¢des
condutivas e/ou tubarias' '3, decorrentes da deficiéncia da
musculatura do palato mole, importantes no mecanismo fisio-
I6gico de contragdo da tuba auditiva e regulagcéo pressérica
do ouvido médio acarretando com isso acumulos de secrecao
dentro da orelha média''.

Associacao com outras sindromes tem sido relatadas como
sindrome de Poland, artrogripose, sindrome de Robin, e
sindrome de Corey-Fineman-Ziter®1®.

O diagnéstico diferencial deve ser feito com diversas en-
fermidades que produzem paralisia facial, Sindrome de
Claude-Bernard Horner, apraxia ocular de Cogan, Sindrome
de Duane, traumatismo neonatal (férceps), paralisia pseudo-
bulbar, distrofia miotdnica infantil, doenca de Charcot-Marrie
Tooth*'2, O tratamento consiste em medidas para prevenir
complicagdes como uso de lagrimas artificiais, instru¢des
para alimentacao, selamento ocular noturno, etc. Com o
crescimento da crianga, e com o auxilio da fono e fisiotera-
pia, alguns mecanismos de adaptacéo e de compensacgéao
de musculos ndo comprometidos se estabelecem, como a
melhora da oclusao palpebral, melhor controle dos padrdes
de mastigacao, salivacéo e degluticdo'. Recursos de cirur-
gias reconstrutoras em paciente adulto tais como, correcdo
de fechamento palpebral, manejo do epicanto, suspensao
dindmica da boca e correcao da ptose facial séo relatadas4.
Intervencgdes cirdrgicas nas deformidades ortopédicas po-
dem ser realizadas, porém recidivas podem ocorrer devidas
a anormalidade na musculatura. Cirurgia de estrabismo
quando indicada’s.

DESCRICAO DO CASO

Menina, sete meses de idade, nascida em seis de maio de
2006, parda, natural Serrinha-BA, (figuras 1,2 e 3) parto ce-
sariano, a termo, segundo filho da terceira gestagéo. Havia
relato de um aborto provocado. Tem um irmao saudavel. Pais
sadios e ndo consangiiineos. Histdria familiar de Sindrome
de Down, tia da genitora. Mae fez uso de misoprostol com
fim abortivo em uma unica ocasido, 01 comprimido (200mg)
via oral e outro por via vaginal no primeiro trimestre de
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gravidez, tendo apresentado sangramento. Ndo apresentou
outros problemas durante o periodo gestacional. Nega uso
de outras drogas potentes ou tabagismo ou alcoolismo du-
rante a gravidez. Apresentava atraso no desenvolvimento
neuromotor: aos seis meses nao sustentava a cabeca e nao
sorria. Sugava bem.

O exame fisico revelou bom estado geral reagindo com
indiferenca aos estimulos do meio ambiente, mimica facial
inexpressiva, hipertelorismo ocular, epicanto, estrabismo
convergente mandibulas hipoplasicas, microstomia, orelhas
de implantagédo baixa e discreta assimetria no formato dos pa-
vilhdes auriculares, otoscopia normal. Verificava-se paralisia
bilateral do VI e VIl pares cranianos. A crianga foi submetida
a avaliagdo do geneticista, confirmando o diagndstico de
Sindrome de Moebils.

O reflexo cocleo-palpebral estava diminuido. Avaliagao au-
ditiva realizada aos sete meses revelou que as emissoes
otoacusticas estiveram presentes na orelha direita e au-
sentes na orelha esquerda. A imitancia acustica evidenciou
curvas timpanomeétricas tipo “A” bilateral, reflexos acusticos
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contralaterais ausentes na orelha direita e presentes na
orelha esquerda. A pesquisa de potenciais auditivos do
tronco cerebral evidenciou audicao normal na orelha direita
e perda auditiva de grau moderado na orelha esquerda. A
ultra-sonografia de crénio realizada aos sete meses apre-
sentava sistema ventricular supra tentorial com dimensoes
aumentadas, hidrocefalia.

DISCUSSAO

Descrevemos neste trabalho um paciente do sexo feminino,
atendido no servigco de otorrinolaringologia de referéncia na
cidade do Salvador-BA, que apresentou as caracteristicas cli-
nicas da Sindrome de Moebius, cuja méae utilizou misoprostol
em uma Unica ocasiao por via oral no primeiro trimestre de
gravidez com a finalidade de abortar.

O misoprostol € uma droga sintética analoga a prostaglandina
E, que se usa no tratamento da Ulcera gastrica e na preven-
¢ao da erosao gastrica em pacientes de risco tratados com
anti-inflamatdrios nao esteréides. Seu uso crescente com fins
abortivos em nosso meio traz consigo o risco do nascimento
de criancas com deformidades. Esta droga apresenta potente
acao uterotbnica comprometendo conseqlientemente a circu-
lacao fetal promovendo vasoconstricgéo arterial intensa''”.
As alteragbes fenotipicas dependem do local da isquemia.
O uso crescente de misoprostol com fins abortivos, pelo
facil acesso e custo, traz consigo o risco do nascimento de
criancas com deformidades extensas e muitas vezes incapa-
citantes (Sindrome de hidrocefalia, deformidades ou auséncia
de maos e pés, atrofia cerebral, entre outras)' 2.

Estudos recentes!'?%1%1 gpontam para a existéncia de fatores
etiologicos relacionados a agao teratogénica do do misopros-
tol, usado em abortos clandestinos, haja vista a suposicéo de
que o seu principio ativo, a substancia misoprostol, afetando a
contratilidade uterina e airrigagéo sanglinea do feto, gerando
isquemia com necrose e ocasional calcificacdo do nucleo do
nervo facial’®. Atualmente, a comercializagdo do medicamento
que contém este principio ativo esta proibida em farmacias
de todo o pais, por determinacao da Portaria 344/98 do
Ministério da Saude, que regulamenta a distribuicdo de
medicamentos sujeitos a controle especial. Sua utilizacao
encontra-se restrita ao ambito hospitalar sob supervisao da
vigilancia sanitaria municipal.

E notério na prética clinica o crescimento significativo do
numero de casos da Sindrome de Moebius em que ha relato
de tentativas frustradas de aborto pelo uso do misoprostol,
por aquisicao clandestina. Dado ao freqiiente uso com fins
abortivos, sem vigilancia nem indicagdo médica deste medi-
camento em nossa populacao, é de vital importancia alertar a
comunidade médica e a populagao em geral sobre os efeitos
teratogénicos desta droga'’, e acreditamos que nosso relato
contribua para este fim.
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