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SINDROME DE MOEBIUS: ESTUDIO ELECTROMIOGRAFICO
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RESUMEN ESPANOL: Sindrome de Moebius: Estudio electromiogrd-
fico. Se presenta un sindrome de Mébius que, entre otros sintomas, presenta
una epifora, Las vias lacrimales son permeables en la exploracién por sirin-
gacién. El estudio electromiogrifico muestra una hipoplasia de los mtscu-
los orbiculares. Los autores piensan que la epifora se debe a una insuficiencia
funcional de la musculatura que mueve la bomba lacrimal,

RESUME FRANCAIS: Syndrome de Moebius: Etude électromyogra-
phigque. Nous présentons un Syndrome de Moebius qui, entre autres symp-
tomes, présente une épiphore. Lies voies lacrymales sont perméables 3 l'ex-
ploration par seringage. L’étude électromyographique montre une hypopla-
sie des musculi orbiculares. L.es auteurs pensent que l’épiphore est due a
une insufisance fonctionnelle de la musculature qui actionne la bombe
lacrymale.

ENGLISH SUMMARY: Moebius Syndrome: Electromyographic stu-
dy. A patient with Moebius syndrome who also shows an epiphora is pre-
sented. The lacrimal system was patent and the electromyography showed
hypoplasia of the orbicularis muscle, that could be the etiology of the epi-
phora, since the low tonus of the muscle does not gave the necessary strenght
that produces the pumping pressure inside the lacrimal system:.
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Queremos aportar un caso nuevo
de Sindrome de Moebius, haciendo
hincapié en la relacién existente en-
tre la afectacion del nervio facial y
la insuficiencia lacrimal que se pre-
sentd en el mismo como expresién
de la hipoplasia del musculo orbicu-
lar de ambos ojos, demostrada por
estudio electromiogréafico.

Von Graefe describié en 1880 por
primera vez este cuadro, En afios
sucesivos, aparecen los trabajos de
Chilson (1882-1887) y Harlan (1881).
En 1888, Moebius publicé un estu-
dio con una amplia casuistica pro-
pia y de revisién literaria. A partir
de ahi, a este sindrome se le suele
dar el nombre de dicho autor. Tam-
bién se le ha denominado: diplegia
facial, paralisis bilateral congénita
del facial y de los latero-versores,
parélisis bulbar congénita y otros.
Siguieron posteriormente las comu-
nicaciones de Schapringer (1898),
Procopovici (1897), Garrahan y Cu-

cullu (1932) y Balient (1936) con:

examenes anatomo-patolégicos, Hay
que destacar la revision literaria
que realizé Henderson sobre el te-
ma en 1939, en la que incluye 61 ca-
sos. Dalloz ¥y Nocton (1964) hacen
hincapié en la frecuente asociacién
de este sindrome con otras anoma-
lias congénitas.

Entre los ultimos trabajos publi-
cados, queremos destacar los de
Merz et al. (1967) y Saraux et al.
(1973), que incluyen estudios elec-
tromiogréaficos.
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En la literatura oftalmolégica es-
pafiola es escaso el niimero de pu-
blicaciones, siendo el tltimo gue he
mos encontrado el de Illueca et al.
(1972).

Este sindrome se manifiesta, en
su forma maés tipica, por una para-
lisis facial bilateral que puede ser
total, simétrica o asimétrica. La di-
plegia facial es lo mds caracteristi-
co. determinando ausencia de expre-
sion, boca abierta y dificultad en la
mimica.

En la motilidad ocular, destaca la
incapacidad para los movimientos
de lateroversién, lo que constituye

* otro gran sintoma,

La motilidad vertical est4 intacta.
La convergencia puede estar o no
afectada. La posicién de los globos
oscila entre la ortoforia en posicién
primaria y diversos grados de estra-
bismo convergente.

Este gindrome suele acompaifiarse
con frecuencia de otras malforma-
ciones congénitas, Asi: sordera; de-
fecto de los musculos pectorales,
cuello y lengua; ausencia o anoma-
lias en las extremidades y dientes,
malformaciones auriculares, epican-
tus, ausencia de cartinculas lacrima-
les, tvea bifida, afectacién de los
nervios trigémino e hipogloso, sin-
dromes de hipoplasia del primer ar-
co, ete. El intelecto y el lenguaje
suelen ser normales.

CASO CLINICO

P. G. A, varén de 6 afios, remiti-
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do a consulta por presentar desde el
nacimiento epifora importante y es-
trabismo convergente,

Antecedentes familiares: Tercer
hijo de una familia compuesta por
tres varones y dos hembras. Todos
sus hermanos son normales. La ma-
dre tuvo una tltima hija que nacié
muerta y al parecer era malforma-
da. Un tio de la madre, fallecido, te-
nia una extremidad superior corta.

Ezploracion fisica: Talla 125 cm,
en perceptil 75. Peso 20 Kg. entre
perceptiles 10-25, Buen estado ge-
neral. Facies inexpresiva. Parilisis
facial bilateral. Signo de Bell posi-
tivo. Labio superior en forma de
boca de pez. Hipodesarrollo de los
macizos maxilares. Paladar ojival.
Micrognatia, Pabellones auriculares
de implantaciéon baja, con pequefio
mamelén en l6bulo derecho, Reduc-
cién de tamafio en la regién pecto-
ral izquierda. El miembro superior
izquierdo estd acortado en todos sus
segmentos. En la mano izquierda
hay sindactilia de partes blandas
(no hay sindactilia 6sea). La mano
estd hipoplasica con braquimesofa-
langia més marcada en los dedos 2.9
3.0 y 5.2 La maduracién 6sea esta
retrasada en ambos lados, més en el
izquierdo.

El resto de la exploracién es nor-
mal.

Exdmenes complementarios: He-
matimetria. orina, Ca, P, fosfatasas,
proteinograma, inmunoglobulinas y
enzimograma sérico dan resulta-
dos normales. Electroencefalogra-
ma, normal. Coeficiente de inteli-
gencia, normal, Tomografia axial
computarizada, confirma la ausen-
cia completa del pectoral menor y
pectoral mayor atrélico. Cariotipo,
normal.

Ezploracidn Oftalmoldgicas Agu-
deza visnal: 0.D.=0,8; 0.8.=0,4. Fi-
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jacién central en O.D. y parafoveal
en 0.S. Refraccién previa instilacién
de atropina: O.D.=emétrope; 0.5.=
miope de -3 dioptrias. Metilidad in-
trinseca: normal, Motilidad extrin-
seca: no parece haber posicién vicio-
sa de la cabeza. Esotropia de 189
en posicién primaria. Limitacién de
la abduccién de ambos ojos, que no
sobrepasan la linea media. Punto
proximo de convergencia a 10 cm.
Vias lacrimales permeables en am-
bas dacriocistografias. Prueba de
Schirmer: 15 mm., en O.D. ¥ 17 en
0.8.

Electromiografia: Orbicular de
los parpados derecho: Ausencia de
actividad espontdnea de denerva-
cién. Durante la actividad muscular
voluntaria a los intentos de maxima
actividad, se obtienen trazados in-
termediarios pobres, de amplitud
disminuida 100-300 mV.

Orbicular de los parpados izquier-
do: Ausencia de actividad esponta-
nea de denervacién, Durante la ac-
tividad muscular voluntaria a los
intentos de méaxima actividad, se ob-
tienen trazados intermediarios po-
bres, de amplitud disminuida 150-
400 mV. )

Se estudiaron también el orbicu-
lar de los labios derecho e izquier-
do, el pectoral mayor izquierdo, el
biceps izquierdo y el palmar mayor
izquierdo.

Las conclusiones son:

—Intensa hipoplasia del orbicu-
lar de los parpados y orbicular de
los labios de ambos lados.

—Aplasia total de la porcién cos-
to-externo-humeral inferior del pec-
toral mayor izquierdo.

—Trazados normales en el resto
de los musculos examinados,

COMENTARIOS:
1- Es escaso el niimero de des-
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cripciones sobre este sindrome en la
literatura oftalmolégica espafiola.

2.- Desde el punto de vista etiol6-
gico no puede ser considerado como
hereditario, aunque hay algin caso
descrito (Krueger). En nuestro pa-
ciente (tio materno con signo de Po-
land, v hermana muerta malforma-
da) este aspecto parece dudoso. Sin
embargo, el origen embriopétic~ de
la enfermedad, aunque indemostra-
do en el caso presente, es més su
gestiva (el eshozo de la musculatura
dependiente del facial y de los ocu-
lomotores se sitGa entre la 4.2 y 5.2
semana, y el de las extremidades
entre la 58 y 7.2},

3.- En el estudio electromiografi-
co, llama la atencidén la intensa hi-
poplasia del orbicular, muscul~ de-
pendiente del nervio facial, en rela-
cién con la epifora de ambos ojos.

Considerando que el parpadeo, al
abrir y cerrar los ojos, hace cambiar
la capacidad de los canaliculos y sa-
co lacrimal, ¥y que este mecanismo
sirve para bombear las ligrimas y
es por tanto el responsable del flujo
lacrimal, podriamos suponer que la
minusvalia del musculo orbicular
podria ser la causa de la insuficien-
c.a lacrimal, sobre todo teniendo en
cuenta que la Schirmer Probe es
normal, los puntos lacrimales pre-
sentan una anatomia y posicién nor-
males, y las vias estdn permeables.

Creemos que este aspecto no ha
sido suficientemente tenido en cuen-
ta en los estudios que los distintos
autores han hecho sobre el tema.
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