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MANIFESTACOES OROFACIAIS
DECORRENTES DA SINDROME DE
MOEBIUS

OROFACIAL MANIFESTATIONS ARISING FROM MOEBIUS
SYNDROME

RESUMO

Introduc¢do: A Sindrome de Moebius (SM) é uma anomalia
congénita identificada a partir da paralisia total ou
parcial dos nervos abducente e facial. Os portadores
dessa sindrome apresentam falta de sorriso, déficit na
succao e falta de mimica facial, denominada face de
mascara. Objetivo: realizar uma revisdao de literatura
acerca dos casos clinicos jd publicados com diagnodstico
de SM e as suas principais manifestacoes orofaciais.
Metodologia: Na coleta de dados, artigos cientificos
completos foram pesquisados nas bases de dados
PubMed e Lilacs, utilizando os seguintes descritores em
inglés: “moebius syndrome”, “congenital abnormalities”
e “oral manifestations. Os artigos foram revisados a fim
de identificar informacoes sobre a tematica proposta. Ao
final, Foram selecionados 14 artigosdotipo relato de caso,
sem limite de ano estabelecido para a busca dos textos.
Resultados: As alteracoes clinicas da SM evidenciam
a necessidade de uma abordagem multidisciplinar, a
qual inclui a Odontologia. Os achados odontoldgicos
mais prevalentes em pacientes portadores desta
Sindrome incluem micrognatia, anomalias na lingua,
trismo congénito, agenesia dentdria, alteracoes em
maxila e mandibula e mordida aberta. O tratamento das
comorbidades decorrentes da SM é individualizado, a fim
de promover um equilibrio entre o conforto do paciente
e a terapéutica necessaria preconizada. Conclusido: A
presencade manifestacoesoraisem pacientes portadores
da SM é recorrente e indica a necessidade da insercdo do
cirurgido-dentistana equipe de diagndstico e tratamento.
O reconhecimento precoce das repercussoes orais, bem
como o manejo delas, oferecem um prognéstico favoravel
ao paciente e aumento da qualidade de vida.

PALAVRAS-CHAVE:
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ABSTRACT

Introduction: Moebius Syndrome (MS) is a congenital anomaly identified from total or partial
paralysis of the abducens and facial nerves. Patients with this syndrome present a lack of smile,
deficitin sucking and lack of facial mimicry, called a “Mask-Like". Objective: to carry out a literature
review about the clinical cases already published with a diagnosis of MS and its main orofacial
manifestations. Methodology: In data collection, complete scientific articles were searched
in the PubMed and Lilacs databases, using the following descriptors: “moebius syndrome”,
“congenital abnormalities” and “oral manifestations”. The articles were reviewed in order to
identify information on the proposed theme. At the end, 14 case report articles were selected,
with no year limit established for their search. Results: Clinical alterations in MS evidenced the
need for a multidisciplinary approach, which includes Dentistry. The most prevalent dental
findings in patients with this syndrome include micrognathia, tongue abnormalities, congenital
trismus, dental agenesis, alterations in the maxilla and mandible and open bite. The treatment
of comorbidities resulting form MS is individualized, in order to promote a balance between
the patient’s comfort and the necessary recommended therapy. Conclusion: The presence of
oral manifestations in patients with MS is recurrent and indicates the need for the dentist to be
included in the diagnosis and treatment team. Early recognition of oral repercussions, as well as
their management, offer a fFavorable prognosis for the patient and an increase in quality of life.

Keywords: Moebius Syndrome. Congenital abnormalities. Oral manifestations.

INTRODUGCAO

A Sindrome de Moebius (SM) é uma anomalia congénita, identificada a partir da paralisia total ou
parcial dos nervos abducente e facial. Como consequéncia, os portadores da SM apresentam falta
de sorriso, déficit na succao e falta de mimica facial, denominada face de mdascara. Alteracoes
musculo-esqueléticas, respiratérias, ortopédicas, neuroldgicas, auséncia de abducao dos olhos e
estrabismo também podem ser observadas(1-2).

A SM foi descrita pela primeira vez por Von Graefe, em 1880, sendo definida apenas pela paralisia
facial. Em 1888, Paul Julius Moebius estabeleceu a relacdo da paralisia facial congénita com outras
malformacoes, envolvendo membros, musculos, sistema nervoso e craniofacial. Acredita-se que
a paralisia facial unilateral congénita pode ser causada por um trauma obstétrico e a paralisia, uni
ou bilateral, que ndo esteja associada a algum trauma, é considerada uma condicdo genética(3-4).
Aincidéncia estimada da SM é de 1:50.000 e 1:500.000 nascidos vivos, sem diferenca entre género,
considerada, portanto, uma sindrome de carater raro(5).

A etiologia da SM ainda é incerta, no entanto, algumas teorias sdo consideradas: a atrofia do
nlcleo craniano, que pode estar provavelmente relacionada a uma condicdo vascular durante
o desenvolvimento inicial do embrido; efeitos externos, como hipéxia generalizada e infeccoes
durante agravidez; usode substancias, como benzodiazepinicos, cocaina, talidomida e misoprostol,
que é um analogo sintético da prostaglandina E1 usado para o tratamento de Ulcera péptica e para
abortos, todos tomados durante o primeiro trimestre da gravidez; e diabetes gestacional. Lesoes
nos nervos periféricos durante o periodo de desenvolvimento podem levar principalmente a
problemas cerebrais e musculares. A paralisia do nervo facial pode ser uma condicdo incapacitante
funcional, psicoldgica e estética(2,5).

A caracteristica predominante em pacientes portadores da SM é a paralisia facial,
decorrente de um distirbio motor oral, que limita sua capacidade de expressar emocoes, além de
apresentarem, geralmente, dificuldade de selamento labial, problemas na fala, alguns tipos de ma
oclusao, trismo congénito, hipodontia, fenda palatina, hipoplasia mandibular, atrofia ou hipertrofia
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da lingua, bochechas achatadas, hipoplasia de esmalte, estreitamento maxilar, palato arqueado
alto e musculos labiais hipotdnicos(5-7). Os principais defeitos mastigatoérios sdo associados a
micrognatia. Por consequéncia das manifestacoes orofaciais, os portadores da SM manifestam
alteracoes significativas na saude oral, sendo a cérie e a doenca periodontal as mais prevalentes.
Além disso, o tratamento da cavidade oral é dificil devido a limitacdo da abertura de boca desses
individuos(1). Ha& necessidade de um tratamento multidisciplinar, entre o cirurgido-dentista e o
fonoaudidlogo, devido a dificuldade que a crianca tem de succdo e ingestao de alimentos(8).

Assim, o objetivo do presente trabalho foi realizar uma revisdo narrativa da literatura sobre
os casos clinicos ja publicados com diagnéstico final de Sindrome de Moebius e as principais
manifestacdes orofaciais associadas.

METODOLOGIA

Trata-se de uma revisdo de literatura narrativa com busca de relatos de caso clinico ja
publicados na literatura cientifica que abordaram as manifestacoes orofaciais decorrentes da
Sindrome de Moebius, publicados nas bases de dados PubMed e LILACS. Os descritores em inglés

oriundos da plataforma DeCs utilizados foram: “moebius syndrome”, “congenital abnormalities”,
“oral manifestations”, cruzados a partir dos operadores booleanos AND e OR.

Os critérios de inclusdo eleitos Foram aqueles artigos publicados na lingua inglesa, e relatos de
caso completos disponiveis. Apds a leitura inicial, apenas artigos cientificos que abordaram os
sinais de interesse odontolégicos encontrados em pacientes portadores da Sindrome de Moebius
foram selecionados. Os artigos com auséncia de resumo, duplicados e que se encaixavam em
outras categorias metodoldgicas foram excluidos. Ndo houve limite de ano estabelecido para a
busca dos artigos cientificos por se tratar de uma sindrome rara.

Apos pesquisa inicial, foram identificados 556 artigos na base de dados PubMed e 39 artigos no
LILACS. Destes, 254 artigos no PubMed e 15 artigos no LILACS foram dispostos como relatos de
caso. Dos artigos encontrados, apenas foram selecionados os que condiziam com os critérios de
inclusao (Figura 1).

Figura 1 - Fluxograma da revisdo narrativa de literatura

Artigos do tipo relato de caso encontrados nas bases de dados
PubMed

\ (n=254) e LILACS (n=15)

Total de artigos encontrados: 269

Artigos excluidos: 255

rtigos incluidos;

Fonte: Elaboracao proépria (Salvador, Bahia, Brasil, 2020).

101



REVISAO DE LITERATURA E DISCUSSAO

De acordo com a literatura cientifica consultada, torna-se relevante conhecer as manifestacoes
clinicas presentes em pacientes portadores da Sindrome de Moebius, pois é necessario montar
uma abordagem de atendimento multidisciplinar a esse paciente, a qual inclui a Odontologia(9).
Além disso, é importante ressaltar que a SM ndo tem cura, mas o gerenciamento dos achados
clinicos, sinais e sintomas, com cuidados médicos e dentarios, permite o aumento na qualidade de
vida desses pacientes(10).

Guimaraes et al. (2007) preconizaram que as manifestacoes faciais sdo Uteis para estabelecer o
diagnéstico final da Sindrome de Moebius. Os autores discorreram sobre o caso de uma crianga com
14 meses de idade, com queixa principal relatada pelos pais de lesdo no labio inferior decorrente
de um habito parafuncional. Entretanto, os exames extra e intraorais apontaram achados clinicos
orofaciais como hipotonicidade muscular, dificuldade de succdo e paralisia facial. A partir dessas
manifestacoes, o cirurgido-dentista levantou a suspeita de SM, confirmada pelo neurologista.
Associado ao tratamento odontolégico, o paciente foi submetido a fisioterapia especifica
para o desenvolvimento muscular da face(10). Portanto, nota-se que de fato o profissional da
Odontologia foi o primeiro profissional da drea da saude a levantar a hipotese diagnéstica de SM
e também o responsavel pelo encaminhamento desse paciente a uma equipe multiprofissional.

O caso verificado por Aren (2002) foi de uma crianca de 7 (sete) anos de idade, diagnosticada com
SMaos 3 (trés) anos de idade. O paciente apresentava dificuldade de succdo e nafala, incapacidade
de sorrir e inexpressao facial. O exame intraoral apontou multiplas cdries. Apés avaliacao dos
exames radiograficos, o paciente foi encaminhado ao setor cirdrgico para a realizacdo de
restauracoes e extracoes dentdrias(11).

Scarpelli et al. (2008) relataram o caso de um paciente pediatrico que, além das manifestacoes
orais relatadas no caso supracitado, corroborando com os achados clinicos mais prevalentes e
relevantes da SM na literatura, apresentou ainda mordida aberta anterior e maloclusdo. Segundo
os autores, o paciente também foi submetido a restauracoes para o tratamento de lesdes cariosas
extensas(12).

A presenca da doenca cérie evidencia a dificuldade na higiene oral e a ingestdo elevada de
alimentos pastosos, predominantemente ricos em acucar e carboidratos(10-14). Esses pacientes
podem apresentar anormalidades nos membros e/ou deficiéncia mental, o que impossibilita a
coopercdao com os métodos de higiene empregados. O cirurgido-dentista deve atentar-se a
adicionartecnologias assistivas que auxiliem na pratica da higiene oral, de acordo com as limitacoes
observadas(15-16). Além disso, instrucoes sobre higiene oral devem ser reforcadas para os pais
e/ou cuidadores e pacientes(17).

Um dos maiores desafios na pratica de procedimentos odontolégicos de rotina em individuos
portadores da SM é a dificiduldade de acesso e visibilidade do campo operatério em decorréncia da
limitacdo na abertura de boca(12,13,18-19). No caso descrito por Pradhan e Gryst (2015), optou-se
pela realizacdo da técnica restauradora atraumatica (ART) para o tratamento de multiplos dentes
cariados. A paciente apresentava abertura de boca maxima de 18 mm, dificuldade de degluticdo e
mastigacao, além de reflexo de vomito. As condicoes orais impossibilitaram o uso de isolamento
absoluto e das pecas de mdo de uso convencional. As restauracoes foram realizadas utilizando
ART. O anestésico local ndo foi necessario, por tratar-se de uma intervencdo apenas em tecido
desmineralizado(19). A partir deste relato de caso, pode-se observar que a técnica restauradora
foi empregada com base na necessidade individual da paciente, pois pacientes portadores da SM
possuem caracteristicas que, muitas vezes, limitam o planejamento odontolégico do profissional,
e, por isso, tal planejamento deve ser adaptado para oferecer um equilibrio entre o conforto do
paciente e o tratamento necessario preconizado.

O estudo de Sensat (2003) relatou o caso de um homem de 40 anos de idade, com histéria médica
de SM. O exame intraoral evidenciou anquiloglossia, hipoglossia, dentes fraturados com presenca
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de cérie, agenesia dentaria, hipodontia e microdontia, além de perda 6ssea generalizada e tecido
mole edemaciado. Entretanto, o paciente apresentava poucos depdsitos calcificados e tinha
higiene bucal consideravelmente adequada. A partir da consulta inicial, o plano de tratamento
foi construido. A profilaxia preventiva foi finalizada, mas a conclusdo dos demais procedimentos
manteve-se pendente. O paciente ja havia sido encaminhado a outros profissionais, todavia, as
complicacoes médicas e odontoldgicas impossibilitaram a conclusdo dos atendimentos(15).

Ekere Tellioglu (2010) salientaram o caso de doisirmaos gémeos,com 22 anos de idade, diagnéstico
de Sindrome de Moebius e relato da mesma queixa principal — a incapacidade de selamento labial
completo. Além dessa condicdo, ambos apresentaram atividade muscular perioral limitada(20).
Outras manifestacoes orofaciais ndo foram reportadas. Diante dos achados clinicos e queixa
principal, os pacientes foram submetidos a cirurgia de aumento de tecido mole do labio superior,
para o tratamento da difculdade de selamento, porém, sem alteracoes na atividade muscular. O
procedimento foi realizado sob anestesia geral e nenhum paciente passou por intercorréncias
durante o poés-operatorio(20).

Escoda-Francoli et al. (2009) apresentaram o caso de uma paciente, 49 anos de idade, edéntula
total, submetida a reabilitacdo oral com implantes. Os sinais clinicos decorrentes da SM verificados
incluiam a falta de expressao facial, trismo congénito e palato estreito(9). A reabilitacdo oral com
implantes ou proteses dentarias em pacientes portadores de SM ndo estd completamente contra-
indicada, desde que hajainstrucdo adequada a respeito da higiene oral do paciente e que o mesmo
seja regularmente acompanhado por profissionais(9). Para o estabelecimento da abordagem
terapéutica correta e eficiente, é necessario analisar o sintoma primario apresentado, o estresse
funcional e os aspectos estéticos e sociais(9,21).

Mahrous e Thalji (2017) analisam que ha consideracdes clinicas que influenciam no sucesso do
tratamento proétetico. O paciente do caso descrito pelos autores apresentou espaco interoclusal
limitado, ldbio superior curto, paralisia muscular facial e quantidade de osso alveolar insuficiente.
Tais achados impossibilitam a realizacao de técnicas utilizadas para melhorar o espaco restaurador,
como o aumento da dimensao vertical(21). Outro fato relevante a ser abordado, é que a mordida
aberta pode instalar-se nesses pacientes em decorréncia do habito de succdo do polegar, chupeta
ou mamadeira e interposicao lingual, que pode ocorrer devido a tentativa de vedacdao no momento
da degluticdo(17-18).

Lima et al. (2009) preconizaram o caso de um paciente com 5 (cinco) anos de idade, que apresentou
assimetria facial, alteracoes na fala, selamento labial incompleto e funcdo muscular insuficiente.
Além disso, dificuldades de mastigacdo, degluticdo e respiracdo resultantes de uma mordida
aberta anterior de 16 mm. O paciente foi submetido a uma frenectomia para correcdo de freio
lingual. Os habitos de succao artificial Foram removidos pelos pais, 0 que promoveu a diminuicao
de 5 mm da mordida aberta. No entanto, houve interposicao lingual no espaco livre. Diante disso,
instalou-se um aparelho ortodontico para correcdo definitiva da mordida aberta. Apds finalizacdo
do tratamento odontoldgico, alimentos sélidos puderam ser inseridos a dieta do paciente, como
resultado da melhoria na mastigacao(17).

Cai et al. (2012) analisaram trés casos de pacientes portadores de SM que, assim como 0 caso
supracitado, apresentaram mordida aberta e inexpressao facial. O primeiro paciente apresentou
hipertrofialevedalinguae mandibulahiperplasica. O segundoindividuo mostrouhipoplasia maxilar
e hiperplasia mandibular. O terceiro, mandibula hipoplasica e excesso maxilar vertical posterior.
Os trés foram submetidos a cirurgia ortognatica com o objetivo de corrigir as anormalidades
maxilares e mandibulares. O resultado foi satisfatério e a comparacdao imediata e a longo prazo
nao evidenciou recaida 6ssea(22).

A descricdo realizada por Guijarro-Martinez e Hernandez-Alfaro (2010) apontou o caso de uma
paciente, 15 anos de idade, encaminhada para a correcdo cirirgica de ma oclusdo. A paciente
apresentava incompeténcia oral, sialorreia e exposicao dentdria. A higiene oral precaria resultou
em gengivite generalizada. Segundo a avaliacdo dentoesquelética, a paciente possuia mordida
aberta anterior e classe Il de Angle. Realizou-se cirurgia ortégnatica sob anestesia geral. O
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procedimento apresentou melhora funcional e morfolégica(13).

As manifestacoes orofaciais mais observadas na SM envolvem micrognatia, Gvula bifida, anomalias
na lingua, trismo congénito, agenesia dentdria, interposicao lingual, alteracbes em maxila e
mandibula, mordida aberta, dificuldade de succdo e paralisia facial bilateral(9-17,19,21,22). Em
alguns casos, o paciente apresenta paralisia facial unilateral(18) ou apenas atividade muscular
da face diminuida(20). O tratamento empregado para o atendimento de portadores da SM é
individualizado, visto que o mesmo deve ser estabelecido ap6s avaliacdo da saude geral e bucal
do paciente(21). Contudo, observa-se prevaléncia na realizacdo de exodontias e restauracoes
dentdrias, em decorréncia de caries extensas. Nos artigos discutidos no presente trabalho nao foi
possivel observar discrepancia significativa a respeito do género mais afetado (Quadro 1).

Diversas manifestacoes craniofaciais podem ocorrer resultantes da SM, principalmente o
envolvimento dos nervos faciais paralisados. A aplicacdo de uma abordagem multidisciplinar
fornece a avaliacdo completa de todos os sinais e sintomas encontrados em pacientes portadores
da SM, bem como o tratamento desenvolvido em cada caso (9-11,17-18).

Quadro 1 - Artigos de caso clinico com diagnéstico de SM, indicando a idade e género dos
pacientes, principais manifestacoes orais decorrentes da sindrome e tratamentos realizados.

AUTOR/ANO GENERO E MANIFESTACOES TRATAMENTO
IDADE OROFACIAIS REALIZADO

Guimaraes et al. (2007) Masculino 14 Hipotonicidade muscular; Exodontia; us
meses Dificuldade de succao; aparelho protetor
Paralisia facial. bucal para remocéao de
habito parafuncional.

Domingos et al. (2004)  Feminino Dificuldade de succao; Tomadas radiogréficas
6 anos Labio hipotdnico; para confirmacdo de
Mandibula hipoplasica; micrognatia; instrucoes
Agenesia dentaria; de higiene oral;
Mordida aberta; controle de biofilme.
Micrognatia.

Mahrous e Thalji (2017) Feminino Paralisia facial bilateral; Reabilitacdo oral com
40 anos Micrognatia; protese implanto
Microstomia; Microglossia.  suportada
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Lima et al. (2009) Masculino 5 Assimetria facial; Frenectomia lingual;
anos Selamento labial Instalacdo de aparelho
Incompleto; ortodontico para
Hipotonicidade muscular; correcdo de mordida
Mordida aberta. aberta.

Sensat (2003) Masculino 40 Hiperplasia em regido de Moldagem para
anos palato duro; tratamento protético;
Anquiloglossia; profilaxia preventiva;
Hipoglossia; Tratamento ndo foi
Hipodontia; concluido.
Microdontia;
Paralisia facial bilateral.

Pradhan e Gryst (2015) Feminino 19 Inexpressao facial, Exodontias e
anos Trismo congénito; restauracoes com
Dificuldade de técnica ART.
mastigacao e degluticdo.

Caietal. (2012) 3 casos:
1.Masculino 1. Hipertofria lingual e Cirurgia ortognética.
17 anos; mandibula hiperplasica;

2. Feminino 2. Hipoplasia maxilar e
17 anos; hiperplasia mandibular;

3.Masculino, 3.Mandibula hipoplasica,
24 anos respectivamente.

* Paralisia fFacial e presenca
de mordida aberta nos 3
Casos.

Fonte: Autoria propria (Salvador, Bahia, Brasil, 2020).
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CONCLUSAO

Os casos clinicos ja publicados na literatura cientifica indentificam a presenca de manifestacoes
orofaciais recorrentes em pacientes portadores da SM, o que indica a importancia da insercdo do
cirurgido-dentista na equipe de diagnéstico e tratamento das possiveis comorbidades oriundas
dessa sindrome. Apesar disso, poucos sdo os artigos que abordam as disfuncdes orais e a conduta
clinicaaseradotadano consultério odontoldgico. Os casos diagnosticados e descritos trataram, em
sua maioria, de manifestacoes oftalmolégicas. Desse modo, observa-se que o entendimento das
repercussoes orais associadas ao reconhecimento precoce da doenca possibilita um prognéstico
favoravel ao paciente. Portanto, sdo necessarios novos estudos na area da Odontologia baseados
em evidéncias cientificas para entender melhor as possiveis manifestacoes clinicas orais e as
opcoes terapéuticas para cada caso.
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