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RESUMO

Introducdo: A sindrome de Moebius é um disturbio raro e congénito identificado pela
paralisia dos nervos cranianos podendo afeta-los tanto uni quanto bilateralmente. As
alteracdes provocadas pela SM resultardo na auséncia de expressdo facial, popularmente
conhecida como face de mascara. Sua etiologia ainda é indefinida e existem inGmeras
hipoteses para esclarecer sua origem. Objetivo: O objetivo desta revisdo de literatura foi
realizar uma pesquisa sobre a sindrome de Moebius e suas manifestacdes orofaciais para
um diagndstico eficiente e um tratamento eficaz. Metodologia: Para elaboracdo da reviséo,
foram realizadas pesquisas bibliogréaficas em busca de artigos disponiveis nas bases de
dados: Scielo, PubMed, Google Académico, Biblioteca Virtual da Saude, publicadas entre
0s anos de 1990 — 2021, a fim de obter artigos cientificos que relatem sobre a sindrome de
Moebius.Resultados: A sindrome de Moebius pode ser identificada logo ap6s o
nascimento,e as principais caracteristicas sdo auséncia de expressao facial, incapacidade de
fechamento completo das palpebras, acumulo de saliva na comissura labial e dificuldade
de succdo do peito/mamadeira. Além disso, algumas manifestacdes orofaciais sdo
encontradas nos pacientes portadores da sindrome, como lingua fissurada, carie rampante,
mordida aberta/cruzada e dificuldade na abertura e fechamento da boca. Conclustes: O
conhecimento sobre a sindrome é de suma importancia para oferecer um diagndstico

correto e para a realizagdo de um tratamento odontol6gico adequado.

Palavras-chave: Sindrome de moebius. Tratamento odontoldgica. Face de mascara.

Anormalidades congénitas.

Abstract

Introduction: Moebius syndrome is a rare congenital disorder identified by the paralysis
of cranial nerves, which may affect it uni or bilaterally. The alterations caused by the MS
will result in the absence of facial expression, popularly known as face mask. Its etiology
is still undefined and there are several hypotheses to clarify its origin. Objective: The
purpose of this literary review was to conduct a survey of Moebius Syndrome and its
orofacial manifestations to elaborate an efficient diagnosis and effective treatment.
Methodology: To prepare the review, bibliographic research was carried out in search of

articles available in the following databases: Scielo, PubMed, Google Academic and
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Virtual Health Library, published between 1990 and 2021, in order to obtain scientific
articles that report the syndrome. Results: Moebius syndrome can be identified soon after
birth, and the main characteristics are absence of facial expression, inability to close the
eyelids completely, accumulation of saliva in the lip commissure, and difficulty sucking
the breast/breast bottle. Furthermore, some orofacial manifestations are found in patients
with the syndrome, such as fissured tongue, rampant cavities, open/crossed bite and
difficulty opening and closing the mouth. Conclusion: Knowledge about the syndrome is
of utmost importance to provide a correct diagnosis and to perform adequate dental

treatment.

Keywords: Moebius syndrom. Dental treatment. Face mask. Congenital abnormalities.

INTRODUCAO

Sem sonhos, a vida ndo tem brilho. Sem
metas, 0s sonhos nao tém alicerces. Sem
prioridades, 0s sonhos ndo se tornam reais.
Sonhe, trace metas, estabeleca prioridades e
corra riscos para executar seus sonhos.
Melhor errar por tentar do que errar por
omitir.

Augusto Cury

A Sindrome de Moebius (SM) é caracterizada como um distarbio raro, congénito e
ndo progressivo que é determinado pela paralisia uni ou bilateral dos nervos cranianos
(NC) facial e abducente, podendo também afetar estruturas orofaciais além de
possivelmente apresentar mas formagdes no sistema limbico, que é o sistema responsavel
por controlar as emogdes e o comportamento individual e social. Essa alteragdo tem como
principal consequéncia o comprometimento da expressao facial, apresentando paralisia dos
musculos faciais, conhecida popularmente como face em mascaral-4. A Sindrome de
Moebius também pode ser caracterizada pela deficiéncia de movimentos da face,
dificuldade na degluticdo, mastigacéo e desenvolvimento da falab.

O comprometimento dos musculos faciais caracterizando a face de mascara, é a
narrativa mais utilizada para descrever essa sindrome, no entanto, ndo sdo apenas esses
fatores que a caracteriza. I1sso se deve a grande variacdo dos sinais e sintomas em fungéo

do acometimento de outros nervos faciais, podendo provocar, disfagia, disfonia, alteragdes
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morfologicas da lingua, do palato, ou até mesmo a associacdo da sindrome de Moebius a
outras sindromes congénitas>®.

Além de ter essa expressdo para definir a sindrome, outros termos podem ser
alternativos para referir essa desordem, sendo eles: Diplegia Facial Congénita (DFC),
Agenesia ou Hipoplasia Nuclear Congénita e paralisia Oculofacial Congénita. No ano de
1880, o meédico oftalmologista Von Graafe fez a primeira descricdo da DFC, e, desde
entdo, varios outros relatos de casos surgiram na literatura’®. Moebius, em 1892 se atentou
a associacdo de Diplegia Facial Congénita a malformacgdes limbicas e orofaciais,
caracterizando um quadro de sindrome, o qual foi posteriormente denominado de sindrome
de Moebius®.

A sindrome de Moebius possui certa dificuldade para ser diagnosticada, uma vez
que sua definicdo ndo € muito clara e os sinais/sintomas variam de pessoa para pessoa. O
principal e determinante critério para o diagnostico da SM € a paralisia parcial ou completa
do nervo facial, que deixa a face auséncia de expressdo ou pouca expressao facial
(popularmente conhecida como face de maéscara), sendo as malformacdes limbicas e
orofaciais outros sinais freqlientemente presentes. Essa desordem se manifesta apds o
nascimento e pode ser diagnosticada pela incapacidade do fechamento completo das
palpebras enquanto a crianca dorme, em consequéncia da paralisia do nervo abducente,
além da dificuldade de suc¢do durante a amamentacdo ou habitos deletérios (chupar dedo,
chupeta). Frequentemente observa-se o0 acimulo de saliva na regido das comissuras labiais
e, mais tarde, pode-se notar que a crianca nao apresenta modificacdo da expressao facial,
mesmo quando chora ou sorri, sinal este denominado de “face de mascara” ou de face
inexpressiva®*,

Sua etiologia ainda permanece vaga e indefinida. Existem diversas hipéteses para
explicar a sua origem, como fatores ambientais ou genéticos. Na hipotese ambiental esté o
uso de drogas como a cocaina, psicofarmacos, alcool, hipertermia, exposic¢do a infecgoes,
diabetes gestacional, uso de medicamentos como o misoprostol e a talidomida até o
terceiro més de gestacdo. Na hipoOtese genética, a literatura relata a alteracdo no
cromossomo x, mutacio da banda q12.2 do cromossomo 13 do cari6tipo humano*.

As manifestacdes orofaciais encontradas nos pacientes portadores da Sindrome de
Moebius, essas podem ser: tonus muscular facial, presenga de fissura palatina, lingua
fissurada, movimentacdo incorreta de lingua, presenca de carie precoce da infancia/ cérie

rampante, mordida aberta e também a dificuldade de mandibulares™®.
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Portanto, ¢ fundamental a presenca do cirurgido dentista (CD) na equipe
multidisciplinar para atender as necessidades desses pacientes, uma vez que o atendimento
odontolégico proporciona o tratamento de alteragdes bucais, além de estabelecer protocolo

preventivo e contribuir para a melhoria do bem estar, da satde emocional e saude geral.

METODOLOGIA

A andlise bibliogréfica teve como pauta, uma revisao de literatura através de artigos
cientificos publicados nacionalmente e internacionalmente entre os anos de 1990 e 2018
em diferentes bases de dados (Scielo, PubMed, Google Académico, Biblioteca Virtual da
Saude) utilizando os seguintes descritores: sindrome de Moebius, paralisia facial,
tratamento odontoldgico e anormalidades congénitas.

Os parametros utilizados para a inclusdo dos artigos da revisdo foram as
publicacBes nos idiomas portugués, inglés e espanhol, que apresentaram idéias consistentes
sobre a tematica desse estudo. Os critérios de exclusdo dos artigos foram através do tempo

cronoldgico estabelecido para o levantamento bibliografico.

REVISAO DE LITERATURA

A sindrome de Moebius (SM) foi descrita pela primeira vez em 1880, por Von
Graefe. E no ano de 1992, Paul Julius Mdbius estudou 43 casos de paralisia dos nervos do
cranio, observando a presenca de paralisia total ou parcial dos nervos abducente e facial e,
além disso, associou essa alteracdo com outras malformacdes, sendo assim, em sua
homenagem a sindrome recebeu o seu nome, Moebius®*.

A SM é uma doenca neuroldgica rara. E caracterizada pelo envolvimento dos
nervos cranianos VI e VII, podendo também afetar outros nervos cranianos resultando em
paralisia facial e palpebral, problemas de fala, dificuldade na alimentacdo e também
enfermidades 6sseas e musculares. O seu diagnostico € clinico, e o seu tratamento
sintomatico, por isso é necessario que os profissionais da area da salde saibam identificar
as suas manifestacdes e assim aumentar a probabilidade de alcancar uma melhor qualidade

de vida e integracéo social**.

Etiologia

Existem diversas teorias para explicar a origem da sindrome, porém de acordo com
0s artigos consultados a sua etiologia ainda estd indefinida, podendo se originar de

inimeras formas.
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Segundo Picciolini et al.'®

(2016), a sindrome de Moebius, tambem conhecida
como sequéncia de Moebius ou Diplegia facial congénita, € uma doenca muito rara,
classificada assim, devido ao baixo nimero de casos ocorridos. E uma doenga neuroldgica
congénita ndo progressiva que afeta 0 sexto e o sétimo nervos cranianos, ou seja, 0 nervo
motor ocular externo e o nervo facial respectivamente. Suas causas ndo sdo totalmente
conhecidas, mas sabe-se que sua origem é multicausal'’.

De acordo com Corréa, Mastrella6 (2012) e Matannaet al.11 (2010), existem
algumas hipoéteses para definir a causa da sindrome, séo elas, fatores ambientais e fatores
genéticos. Na hipotese ambiental esta o uso de drogas como a cocaina, psicofarmacos,
alcool, exposicdes a infeccbes, diabetes gestacional, hipertermia, uso de talidomida e o
misoprostol no primeiro trimestre da gravidez.

O uso do medicamento misoprostol, que se caracteriza por ser um principio ativo
farmacéutico desenvolvido no contexto de pesquisas e testes para tratamento e prevencgédo
de Ulceras gastroduodenais, utilizado também como um estimulante uterino capaz de
induzir contracbes e alargamento do colo uterino, pode ser responsavel por aumento de
casos dos pacientes com a Sindrome de Moebius®.

Em relacdo a fatores genéticos, sdo mencionado alteracBes no cromossomo X ou
também chamado de mutago da banda q12.2 do cromossomo 13 do cari6tipo humano*?2*.
A teoria mais relevante é a isquemia transitéria fetal®.

As causas da sindrome de Moebius ndo sdo exatamente conhecidas, mas existem
diferentes hipdteses sobre a origem da doenca: teorias genéticas, que sustentam o
acometimento dos cromossomos; problemas ambientais, onde os efeitos nocivos e toxicos
durante a gravidez podem ser a causa; ou causas isquémicas e vasculares, nas quais a falta
de suprimento sanguineo para o feto pode afetar os nervos cranianos. Todas essas teorias

ndo s&o confirmadas com certeza suficiente para que sua origem seja conhecidal, *.

Manifestacoes Orofaciais

De acordo com Rizos et al.12 (1998), as malformacdes cranios-orofaciais podem
abranger assimetria facial, ptose palpebral, estrabismo convergente, hipertelorismo, nariz
de base larga, falhas da palpebra inferior, pregas epicanticas, deformidades do ouvido
externo, surdez, microstomia, micrognatia, alteracdes de lingua (hipoglossia, aglossia ou
anquiloglossia).

Essas alteracbes podem causar lesdes cariosas, doencas periodontais, hipoplasia

dentaria, sialorreia, falta de selamento dos labios, fissuras na lingua, tonus muscular facial
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e lingual diminuidos, micrognatia, microstomia, Gvula bifida, fissura palatina, mordida
aberta, dificuldade em fazer movimentos da mandibula, fissuras nas palpebras, ptose
palpebral, deformidade da orelha com ou sem perda da audi¢io?.
Os sinais e sintomas mais comuns s&o:

+ Paralisia facial;

++ Paralisia das palpebras;

% Anomalia de 0ssos e musculos;

+ Disartria, afasia e respiracéo;

% Retardo mental;

% AlteracGes na fala;

% Estrabismo convergente;

% Alterac@es na lingua, palato e arcada dentaria;

% Hipoplasia maxilar e mandibular;

% Problemas auditivos
% Polidactilia e sindactilia;
% Auséncia de movimentacdo ocular lateral e de piscar;
% Mordida aberta, cruzada ou profunda;
%+ Micrognatia; 2 1 7
% Auseéncia de selamento labial;

% Retrusdo mandibular.
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Fonte: Fontenelle et al. * (2001) Fonte: Serra et al.?2 (2017)
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Fonte:
http://depalavraempalavrainclusao.blogspot.com/2012/06
/sindrome-de-moebius.htm
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Diagnostico

Segundo Picciolini et al.® (2016), o diagnéstico desta doenca é feito por um
diagnostico clinico desde o momento do nascimento com a evidéncia de sintomas
caracteristicos. Nem sempre é um diagnostico fécil, pois o desconhecimento da doenga por
parte dos profissionais de salde torna a avaliagdo muitas vezes confusa. Existem exames
complementares que podem ser feitos desde o primeiro dia de vida, como a eletromiografia
facial, que estuda o funcionamento nervoso e muscular, permitindo o diagnostico e a
classificagdo de doencgas neuromusculares.

Essa sindrome pode se manifestar logo ap6s o nascimento, podendo ser observado
uma incapacidade de fechamento das palpebras, além de que, durante o sono, a crianca nao
consegue fecha-las totalmente, isso ocorre devido a paralisia do nervo abducente. Além
disso, pode ser observada também dificuldade de succdo, o que impossibilita a
amamentacdo materna, e isso pode ocasionar um acumulo de saliva na regido de
comissuras labiais, e consequentemente a ndo maturacdo dos musculos faciais, o que leva a
modificacdo da expressdo facial, mesmo quando chora ou sorri, sinal este denominado de
“face de mascara” ou de face inexpressiva®.

De acordo com Bogart, Matsumoto®™® (2010) e Fernandes et al.** (2015) em virtude
das malformacdes geradas pela sindrome, estas vao acometer diretamente o bem estar e a
qualidade de vida desses individuos. Geralmente em decorréncia da face em mascara e a
falta de expressbes faciais, esses pacientes tem baixa autoestima e afeta a imagem do
individuo. Assim sendo, a presenca da sindrome e suas alteracdes podem levar a um
desajustamento social e emocional do portador da sindrome gerando comportamentos
como introversdo, inibicdo, sentimento de ser inferior a outras pessoas, além de desagrado
com a vida e pouca expectativa do futuro.

N&o ha tratamento curativo, pois, a doenca & incorrigivel, embora ndo seja
progressiva. O tratamento usado para essa sindrome é sintomético. O beneficio do
tratamento com uma equipe multiprofissional (fonoaudi6logos, psicologos, fisioterapeutas,
cirurgides dentista e médicos) ajuda a atingir e manter as capacidades fisicas e mentais
desses pacientes, e devem ser iniciadas desde muito jovens para garantir 0 maior sucesso
possivel. Pessoas portadoras da sindrome de Moebius ndo apresentam alteracdo de
sobrevida, ja que geralmente nem um érgdo vital € afetado. Dentro de sua realidade eles

podem levar uma vida normal**.
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Sindrome de Moebius e Sua Rela¢édo com a Saude Bucal

A principal caracteristica relacionada a essa desordem, é a paralisia das partes do
corpo, sendo principalmente, a paralisia facial no qual impossibilita o individuo a ter uma
boa qualidade de vida. Dessa maneira, uma vez que ocorre a paralisia facial, o quadro
clinico dental desse paciente é alterado, dentro dos estagios de periodo neonatal, periodo
da denticdo decidua e periodo da denti¢cdo permanente.

Hernandes, Chaves'>(2010) se referem ao periodo neonatal, como o periodo em que
irdo ser desenvolvidas dificuldades relacionadas ao sistema estomatognatico, como por
exemplo, apresentar hipotonia dos musculos do paladar, da faringe e do sistema
mastigatério, no qual dificulta a degluticdo. Além disso, o paladar pode se apresentar alto,
ou pode ser também, formado incompletamente. O individuo pode ter também, a sua
abertura de boca limitada. Todos esses fatores podem ocasionar problemas de alimentacéo
e consequentemente, a ma nutricao.

Em relacdo a denticdo decidua/denticdo primaria, a sua cronologia varia muito de
paciente para paciente, podendo ser iniciada aos 06 meses de vida. Nos pacientes
acometidos pela sindrome, essa cronologia pode ser alterada, vindo a ocasionar uma
incompleta formacdo do esmalte (hipoplasia), o qual permite que os dentes fiquem mais
vulneraveis a desenvolver lesdes cariosas™.

A transicdo da denti¢do decidua para a denticdo permanente ocorre por volta dos 05
a 07 anos de idade, e nesses pacientes, uma vez que a sindrome contribui para ma posicao
dentaria e apinhamentos, se faz necessario, nesse periodo, a procura por um especialista
ortodontista, para que as anormalidades sejam corrigidas, e se necessario, a utilizacdo de

aparelho ou cirurgia ortognatica™.
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Fonte: Freitas et al.2 (2006)
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A sindrome de Moebius (SM) ¢é relatada na literatura como uma alteracdo rara, que
basicamente consiste na paralisia dos nervos cranianos VI e VII obrigatoriamente ou pode
estar associada a outros nervos, causando paralisia uni ou bilateral da face e malformacdes
em membros do corpo, dificultando seu diagndstico precoce. Também chamada de
sequéncia de Moebius, sua primeira descricdo ocorreu entre os anos de 1880 e 1892 por
Paul Moebius, com a descricdo de Diplegia facial, e posteriormente foi denominada
sindrome de Moebius em homenagem a Paul.

As causas dessa sindrome sdo desconhecidas. No entanto, na literatura, pode-se
observar que as teorias mais aceitas sdo a teoria em que diz respeito a atrofia dos nervos
cranianos, e a segunda teoria, é referente a destruicdo completa dos ndcleos dos nervos
cranianos que ocorre devido a uma falta de suprimento sanguineo, ou podendo ser
referentes a fatores externos, como infeccéo, drogas, bebidas alcodlicas ou medicamentos
utilizados pela mde durante a gravidez. Também, pode associar a exposicdo do
medicamento misoprostol no periodo gestacional, como uma associa¢do a Sindrome de
Moebius, provocando um efeito teratogénico na crianga®® "

Segundo Kumar8(1990), os critérios para o diagnostico incluem a paralisia
completa ou parcial do nervo facial, sendo esse o achado essencial para caracterizar a SM.
Ocorre frequentemente a presenca de ma formacdo de outros membros, tais como a
sindactilia, braquidactilia ou pé equinocavovaro. Caracteristicas adicionais da sindrome
foram encontradas por outros autores, como o Fontenelle et al.' (2001), Soares,
Pinchemel2 (2018), Freitas et al.}(2006), Barbosa et al.* (2005), que descreveram que a
sindrome de Moebius afeta os nervos cranianos faciais e abducentes, podendo ser
representada pela caracteristica da ndo expressao facial.

No entanto, Hernandes, Chaves**(2010) e Ponce et al.'® (2006), destacam que além
desses nervos afetados, essa sindrome tambem pode ser resultado de complicacdes dos
nervos glossofaringeo e o nervo vago. Esses dois pares, uma vez afetados, podem provocar
uma seérie de incidentes durante a degluti¢cdo, ocasionando em vémitos e voz anasalada.
Além disso, o XII par, o nervo hipoglosso também pode ser afetado em pacientes
portadores da sindrome, o que causa uma dificuldade na fonagdo e na auto-limpeza da
boca, fator que predispde o paciente a doenca carie e periodontal.

A ocorréncia de pacientes portadores da sindrome de Moebius era considerada

relativamente rara, entretanto, a sua incidéncia vem aumentando consideravelmente a cada
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ano. Estudos recentes apontam que a sindrome de Moebius ndo tem uma predilecdo por
sexo e que a proporcao da incidéncia é de 1:10.000a 1:50.000 nascidos vivos®.

Em uma pesquisa realizada na cidade de So Paulo, por Araujo® (2005), teve como
base identificar as informacg6es clinicas e elaborar um plano de tratamento ortopédico para
pacientes que sdo portadores da Sindrome de Moebius. Foram separados 58 pacientes, e
pode-se observar que 81% desses pacientes tiveram intercorréncias durante a gestacao.
Além disso, também se observou altera¢fes odontoldgicas bastante encontradas, como a
micrognatia (85,3%) e deficiéncia de selamento labial (80,88%). O tratamento ortopédico
proposto dependeu de cada caso analisado, podendo ser utilizado aparatologia ortopédica,
placa expansora ou placa goteira.?

Araljo20(2005) destaca que pacientes portadores da SM apresentam dificuldade na
alimentacdo desde o nascimento e que por vezes € necessaria a utilizacdo de sonda
gastrica. Lemos® (2009) em sua pesquisa chegou ao resultado de que entre 42 pacientes
analisados, apenas 7% desses pacientes precisam do apoio da sonda gastrica. No entanto,
0s 93% que ndo necessitaram desse tipo de auxilio, possuiam na rotina alimentar, apenas
alimentos liquidos e pastosos.

Devido a escassez de pesquisas cientificas com informacBes sobre os aspectos
dentais e faciais de pacientes portadores da sindrome de Moebius, algumas informacdes
ndo sdo totalmente explicadas, e por ser uma sindrome rara é de suma importancia que o
cirurgido dentista saiba diagnosticar e realizar um tratamento adequado proporcionando
uma melhor qualidade de vida para o paciente.

CONCLUSAO

Na literatura, ha poucos estudos sobre essa tematica tdo importante, tornando-se
relevante estudo sobre o assunto. Por ser uma sindrome rara, que afeta estruturas
bucomaxilofaciais, nervos cranianos e autoestima do individuo.

Este estudo é importante, pois como a sindrome de Moebius possui uma dificuldade
de diagnostico e as definigdes dos sinais e sintomas ndo sdo muito conhecidas, servira de
base na conduta clinica para diagnosticar o paciente portador da sindrome e os cuidados
que os profissionais deverdo ter com esses pacientes, pois, conhecendo 0s sinais, sintomas
e manifestagdes clinicas, facilitard o diagnostico e o tratamento precoce, visando uma
melhora na salde oral deles, um atendimento odontologico mais eficaz resultando em uma

melhor qualidade de vida do individuo e de seus familiares.
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