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Sindrome de Mobius (diplejia facial congénita).
Reporte de dos casos

Por los Dres.:

LioNEL VALLES CaLASA,* OTro Hesninpez-Cossio,* Joaguin PascuaL Giseear**
y Eucenio Jara Casco®**

Valléa Calafin, 1. et al. Sindrome de Mébius rdiplejia facial congénita). Reporte de dog
casos, Rev. Cub. Ped. 45: 1, 1973,

Presentamions dos casos portadores de diplejia facial periférica congénita y panilisis de m'ha:
reclon externos, a los que se asocian olras anomalizs de tipe congénito. g‘m hace una revi-
sidn dn las alicracionzs elinicas sofialadas on da literatura, asi como la presencia, en algonos
caros, de antecedentes familisres que hablan de un posible factor genélico en jucgo. A pesar

de In falta en la evolmtividad de las parilisis, on noestros pacientes se ha lograde mejorias

evolulivas. También se hace
sindrome y de les resullades electre
supranuclear como causa de la toma

un recuente de los

Ml'm que scompafian a esle
u-tntn una posible lesidn
Discutimos por ﬂll-. su disgnéstico y dife.

renciacidon de otras enoflermedades com las t-ﬂu =

Este raro sindrome, cuyo origen ha
sido motivo de discusiones, fue descrito
inicinlmente por von Graefe' en 1880,
Harlan® en 1881 y Chisolm® en 1882,
quiencs refirieron la asociacion, en sus
casos, de parilisis facial bilateral con
limitacion de los movimientos ocularcs
de abduccidn. Finalmente recibe ¢l nom-
bre de sindrome de Mobius por ser éste
quien primero senald estos rasgos como
propios de una entidad patolégica inde-
pendicnte®

Las caracteristicas principales de cate
sindrome consisten en:

1. Toma facial uni o bilateral en grado
variable.

2. Pérdida de la abduecién ocular uni
o bilateral.
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3. Anomalia congénita en las extremi-
dades,

4. Posible toma de la musculatura bra-
quial,

5. Posibles parilisis de otros pares cra-
neales®

Hasta 1956 los casos recogidos em la
literatura mundial no lkegaban a 100*
y a partir de esa fecha siguen escasos
los reportes aparecidos, sin existir men-
cién algoma en las publicaciones nacio-
nales,” habiéndose encontrade en espaiiol

“#6lo la observacidn de dos casos de Gar.

rahan ¥y Cucullu® en 1932, y de Cremo-
na®® en 1951.

INFORME DE DO5 CASOS

1} I. C. G., edad 9 aiios, femenina,
quien econ antecedentes de embarazo y
parto normal sin ningin otro padeci-
miento anterior ¢s diagnosticada a los
11 meses de edad de paralisis facial peri-
férica bilateral en ocasion de presentar
una afeccién respiratoria. Se le aplicé
tratamiento con estimulos eléetricos ¥



masajes, refiriendo zus fami’iares una
mejoria muy disereta, aungue se observa
dificultad para mover ambos ojos. Siem-
pre ha sido una nifa inteligente con un
desarrollo psicomotor nermal y actual-
mente enrsa ¢l 4to. grado de la ensenan-
za primaria.

En sus antecedente: patolégicos per-
sonales se reportan sarampion, varicelas
¥y parasitismo entre loz 4 v 5 anos. En
sus familiares no hay antecedentes de
consanguinidad; madre, padre y dos her-
manas son sanos, Refizten que una her-

mana del abucle paterno presentaba una
patalogia simi'ar.

Al examen encontramos paralisis fa-
ctal periférica bilateral a predominio
superior con diseretos movimientos peri-
bucales, El extudio de la motilidad ocu-
lar mostraba: impozibilidad para la mi-
rada externa en ambos ojos, no pasando
de la linea media ¢l O, (fig. 1) cuando
intenta mirar a los extremos, el ojo con-
trario al lugar donde dirize la mirada
s retrac algo ¥ se separa unos 2 mim del
parpado, ¢l cual a su vez se cierra muy

i

‘Fig. 1. Obsérvese la imposibilidad para la mirade externa, tante of tratar de dirvigirla hocia la
derecha (A), come hacia la izquicrda (B}, 5S¢ evidencia la ousencia de mimica facial.
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diseretamente; el CD si pasa la linea
media unos 2 mm; el resto de los movi-
mientos, que no dependen del sinergis-
mo de los rectos externos, parecen con-
servados; la convergencia es normal. El
fondo de ojo no presenta anomalias, las
pupilag son isocéricas y normorrefléxi-
cas. Cuando trata de cerrar los ajos hay
retraccion de ambos globos oenlares en
unos 4 mm. Hay epicanto e hiperteloris-
mo. El esternocleidomastoideo izquier-
do esti menos desarrollado ¥ s¢ contrae
menos que el derecho. Se observa disere-
ta cifosis y escdpulas a'adas a predomi-
nio izquierdo, asi como deformidad de
los dedos de las manos y pies consisten-
tes en hipoplasia de las falangetas del 2o,
40 ¥ S50 dedo, estando el 20 en disereta
flexion, ¢ hipoplasia de las qltimas fa-
langes de los 40 ¥ 50 artejos. Encontra:
mos discreto aplanamiento de ambas
manos, mis objetivoe en la derecha, con
hiperhidrosizs palmar-plantar. El resto
del examen fue normal.

Los exdmenes complementarios com-
prendieron: hematelogia, hemoquimica,
serologia, transaminasa glutamica pini-
vica, parcial de orina, heces fecales, prue-
bas metabélicas en orina, liquide cefa-
lorraquideo, electrocardiograma, electro-
encefalograma, pericampimetria, agude-
za visual, rayos X de craneo v hucsos
largos, todos con resu'tades normales.
En loz rayos X de ambas manos se com-
probdé la hipoplasia de la daltima falange
del 50 dedo en ambas manaos vy del 40 en
la derecha. Las pruchas vestibulares ca-
léricaz produjeron sensacién de mareos
¥ mauseas sin que apareciera nistagmo.

2) M. M. H,, edad 11 anos, femenina,
a quien la madre notaba desde ¢l naci-
miento que no lloraba con la boca abier-
ta, ni “pestaficaba”, dormia con los ojos
abiertos, observandosele ademis desvia-
cidn de ambos ojos hacia adentro y arri-
ba. Su desarrollo psicomotor fue normal,
pero tenia dificultades para leer ¥y mirar
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hacia los lados, necezitando rotar la ca-
beza para cllo.

Por esto consulté con numerozos es-
pecia‘istas llevando tratamientos que no
precisd. A partir del primer afio el estra-
bizmo convergente fue desapareciendo
quedando los ojos en la posicién prima-
ria, pudiendo ocluir también algo mejor
los parpados y abrir la boca un po-
o mdas.

En sug antecedentes el embarazo y
parto fueron normales, teniends saram-
pién a los 5 afios. No hay consangui-
nidad en la familia; madre, padre v tres
hermanos estan vives y sanos,

Al examen presentaba parilisis facial
periférica bilateral, (fig. 2) paralisis del
VI par bilateral, (lig. 3} mayor conver-
gencia del 0. 1., reflejos pupilares algo
perezosos en . D). e hipotrofia de am-
bos maseteros. Hay epicanto y escolio-
ziz doble con descenzo del hombro iz-
quierdo v escipula derecha a'go promi-
nente. El 50. dedo de ambos pies esta
en martillo y se acompana de hallus val-
gus, genus valgug ¥ recurvatum.

Los exdmenes completamentarioz com-
prendieron: hematologia, hemoquimica,
serologia, transaminasa glutdmica pird-
viea, pruchas metabalicas en orina, exa-
men de orina ¥ heees fecales, examen del
liquido cefa’orraquideo. clectrocardio-
grama y electroencefalograma, rayos X
de craneo, térax y huesos largos, peri-
campimetria ¥ agudeza visual, todos con
resaltados normales. Las pruebas wves-
tibulares caléricas produjeron sensacidn
e mares ¥y nduseas sin gue apareciera
nistagmao.

COMENTARIDS

Alteraciones clinieas: En los 61 casos
revisados por Henderson® en 1939 se se-
fialaron toma del VI par en 45, oftalmo-
plejia externa en 15, ptosis palpebral en
6, parilisis lingual en 18, paralisis trige-
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Fig. 2 Sr pucde apreciar que no pucde ocluir cmplﬂmrm- ambos ojos. Evidercidndose
la expresidn facial en

minal en 4, estrabismo convergente en
23, y otras deformidades como pie zam-
bo en 19, malformacionea braquiales en
13 e hipoplasia pectoral en 8. Evans'®
en 1955, refiere oiras manifestaciones
acompanantes de sus 9 casos, tales co-
mo hipoplagia mandibular, estridor la-
ringeo, epicanto, microftalmia, deformi-
dad de orejas v ausencia de cartinculas
lagrimales.

Nuesti=s dos pacientes presentan pa-
rilisis facial congénita hilateral, la pri-
mera con discretos movimientos peribu-
cales y la segunda completa. En ambas
encontramos imposibilidad para los mo-
vimientoz de desviacién lateral de los
ajos, no asi de la convergencia, aunque
en la segunda es mayor la convergencia
del ojo izquierdo.

En el primer caso se ohserva retrac-
cidn del globo ocular cuando éste va
hacia la linea media, lo que ha sido
deserito  como sindrome de Duane.?

Apreciosmos  que  esta  retraccidon e
hac: mayor cuando intenta cerrar am-
bos ojos, lo que no puede llegar o
hacer completamente por su  parilisis
Tacial periférica.

La agudeza visual, campimetria, fon.
do de ojo y pupilas eran normales en
amhos v sdlo encontramos los reflejos
pupilares algo perezosos en el segundo
caso, lo cual nos precisa que la toma se
limita a parte de la musculatura acnlar
extrinseea con  conservacién del resto
del aparato visaal.

En el primer caso encontramos hipo-
trofia del  esternocleidomastoides  iz-
quierdo v en el segundo de ambos mase.
teros. Las pruchas vestibulares nos ha-
bhlan de la integridad del sector aferente
e interealado de loz reflejos vestibulares,
pero no asi del eferente.

Ambas tenian epicanto y la primera
hipertclorismo ligero, con cifosis, esci.
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Fig. 3. La paciente no pucde dirigiv la mirada hacia afuera (A v B, por le pardlisizs de ambos
recias externos.

pulas aladas e hipoplasia en dedos de
munos v pies, La segunda presentaba
ademas escoliogiz y alteraciones morfo-
logicas en ambos pics. similares a las
descritas por Thomas'® en doa hermanos,

Antecodentes familiares: No resultan
raros los casos familiares, pudiendo apa-
recer esta patolpgia en miemhbros de dis.
tintaz o de la mizma generacion dentro
de una misma familia, Hicks'® reportd
loz de una madre y su hijo; por su parte
Danis'* encontré antecedentes familia-
rez en 5 de Bl caszos revisados por él

En uno de nuestros pacientes ze men-
ciona un antecedente familiar ¥ todo
esto parece indicar la posible presencia
de un factor gendético, en algunos de
transmizién dominante irregular ¥ en
otros de trasmisidgn recesiva,'®

Evolucidn: Algunos: han sefialado el
hecho de que todas las paralisis estuvie-
ron presentes en el nacimiento ¥ s¢ man-
tuvieron sin evolueian® En nuestraz
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dos pacientes los familiares sin embargo
han apreciado, subjetivamente, discre-
ta mejoria de sn miniea facial, o que
suponemos c:lé en relacién con el deza-
rrol’'e v wtilizacién progrosiva de las
capacidades expresivas remanentes,

Patologin: La primera interpretacidn
fue la de Mibius quicn creyd que las le-
stones de los nervios crancales eran debi-
das a un preceso léxico o degenerativo.
En 1900 Hewbner'® deseribe el encéfalo
de un nifie de 1 1/2 afios en el que en-
contré disminueion muy marcada de cé-
lnlas ganglionares en lo: miicleos motores
ilel facial e hipogloso izquierdo de am-
bo: motores ocnlares externos, con muy
ligera disminueion en los del patético v
molor ocular comin, a=i como pobre de-
sarrollo de la formacién reticular, oliva
v haz piramidal. No encontra eviden-
cia de inflamacién ni degeneracién, atri-
buvéndale a la hipoplasia neural la res-
ponzahilidad de las alteraciones clinicas
del enfermo.
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Raimy y Fowler'’ en 1903 considera-
ron que la patologia primaria era mus-
cular ¢on cambios degeneralivos secun-
darioz en los miclecs."En los 8 casos au-
topsiados que revieé Hanson'™ en 1971,
loa hallazgos se pueden resumir csi:

4 casos con ausencia de los micleos
en los pares craneales afectados,

2 casos con ausencia de nervios, ¢o
1 de ellos con micles hipoplisico ¥
alteraciones que sngerian quez la le-
sién era de §rigen hemorragico.

2 casos con ausencias del fasciculo
Iungitudinal;posterior.

Se han ha'lado fibrosiz de los mubseu-
los oculares y fibrosis o ausencia de la
musculatura facial.’® No han sido repor-
tadas autopsias de pacientes con sindro-
me de Mébius en las que ¢l examen del
tronco cerchral haya side normal.

Oras investigaciones: Loz altos nive-
les de ereatinuria sefialados en los casos
de Wallis®™ sugieren wna anormalidad
del metabolismo muscular ¥y su asocia-
ciogn con distrofia muscular de tipo fa-
cioescapulochumeral,’® pero para noso-
troz no corresponden a verdaderos sin-
dromes de M&bius, sino a un posible
cuadro distréfico a forma clinica congé-
nita o précoz.

Cabe sefialar, entre otras investigacio-
nes, que en un caso el neumoencefalo-
grama mostré dilatacién en las cisternas
basales e hipop’asia en la protuberan.
cia.?t

SUMMARY

Los estudios electromiogrificos reali-
zados por Merz** muestran signos de pa-
ralis’s periférica de los miisenlos de la
mimica con lesion supranuclear de los
rectos externos, lo que coincide con las
conclusiones expresadas por Fan Allen.®
Nuestros dos ecasos presentaron una pa-
rilizis facial periférica por posible toma
nuclear, mientras que la paralisis bila-
teral del motor ocular externo, sin mo-
tilidad asociada al estimule wvestibular,
hace plantear esta iiltima lesién eomo
supranuclear,

Diagnostico: La expresién facial de
mascara permite el diagndstico en los
primeras dias cuando el nifo llora, asi
como ¢l cierre incompleto de loa ojos
durante ¢l szuefio. A veces se comete
¢l error de diagnosticar una parélisis
pseudobulbar o una parilisis facial bila-
teral traumatica. Las paralisis faciales
congénitas se distinguen de los traslor-
npos adquiridos en los misculos de la
eara, por la mayor toma del facial supe-
rior como es ostensible en el primer
caso,

La combinacién de paralisis facial y
de los misculos oculares con anomalias
congénitas en laz extremidades permiten
su diagnostico, debiendo en esos gaszor
hacer iinicamente la diferenciacién con
algunas miopatiag ya mencionadas en
laz que se hallan manifestaciones plasmi-
ticas de destruccion muscular no presen-
tes en el sindrome de Mébins.*

Vallés Calafia, L. et al. Mabins syndrome (congenital focial diplejial. A two-cases repor.

Bev., Cub, Ped. 45: 1, 1973

Two cases of patients hearing cong:nizal peripheral facial diplegia and paralysis of both
external rectus muscles, which are asseciated te other congenital snomalies, are presenved.
It is made a revizw of clinical changes indicaled in literaturs, as well as of the presence in
some _cnses of fumilial backgrounds, which suggest that » genetical factor is playing a par in
thiz dizeare. Although the lark of paralysis evolution ix mentioned, evolutive improvements
huve been ohszrved in our patients. Also, a review of the pathological findings aceompanying
this syndrome and of the alectromiographic resulis suggesting a possible supranuclear lesion
a5 @ cauge of ocular invelvement is made. Finally, its diagnostis and differentiation from
other entitice with which it iz mistaken are discussed,

90

R. C. P
Exvesne-Fussgro, 1973



REsUME

Vallés Calafia L. et al. Syadrome de Mibius (dysplégio facial congénitale), A propos de deux
cas, Rev, Cub. Ped, 43; 1, 1973,

Doy présente deux cas portenrs de dysplégie facial périphérique congénitale et paralysiz de
tous lex denx reclug externcs ob il &associe dnulees anomalics de type congenitale.  Om
revoil les aliérations oliniques soulignées duns la litérature, ainsi que la prérence, dans quel-
quiz cos, d'sntéeédents familials, pouvant &tre considéré comme un facleur génétique. Bien
an‘an mentionne le mangue d'évolution des paralysies, chez nos patients on a constaté
daméliorations évelutives. On envisage les trouvailles pathologigues qui accompagnent ce
syndrome, ainsi que les résulta's Electromiographiquss qui permettent  de sonligner une
possille lésion supranuclesive comme canse de Ja prise oculuire. Derniérement on diseuls

son diagnostic et différenciation avee daulees entités,

PESKC

PE3IME.

Bannac Kansawa M., w mp. Crumpom Modmyca (Bpozpendad JAANEBAS IMCILIG-
mfﬁouﬁmeme mEyX GJRUP'EBEB- Rev. Cub. Pad. 45: 1, 14973,

MpEBONATCA HBa CAYYAA GONBANX-HOCHTENA BROANGHHOR uepithepiieckoll Jm—
ue:anﬂngncnnermi C MADAITIOM OCOMX BHelHMX NDAMHX.YRA3AHAAA KApPTHHA
CONPOBORTASTCA NUyTAMM BHOMATHAME BPOEICHHOTO xapaxtepa.llpoBomETcA
NePecHMOT) RMTHAYECKID. MIMEeHEeHT!, 0TMETEHHHX B JHTEpaTyPe B Hadvmae—
TCH NPACYTCTERE,B HEKOTODMX CHyJasX,ceMellHOTO aHaMHe3a,yHasHBammero
Ha BOSMOERHOCTE CYHECTBOBAHMA TeReTHHCCHOID TH.HG{:HUTPH Hf YEa3a—
HAOE OTCYTCTEHE DASBHTHA napammell,y HAOX gmm OTMETAMICE 3BO—
METMoHHHEe yayameAna .Tax=e nenaeTcd MEPECMOTP DATONOLHISCHIX HAXON-
O, CONPOBOXTIANIMEK BTOT CHHIPOM H SJeKTDOMAOTPadEIeCKAX IAHHHY,003B—
QIR NPefiarTaTh BOSMOEHOCTE CYNPAHYRJAEADHOTO MODAEEeHHs B KaTecT-
BE NPMOMHEH TVIASHOTO NOBDEXNEHNA.B zawnrdeHEe OGCYEMAeTCA IHATHOS
agfonepaiind ¥ mehdepeHIMpPOBAHKE €r0 OT APYTHX OonesHell,c KOTO[HMA
MOEHO eI'0 My TATE.
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