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APRESENTAÇÃO
	
Iniciamos o ano de 2022 com mais um projeto de qualidade na área da saúde, trata-

se da obra “A medicina na determinação de processos patológicos e as práticas de saúde 
- volume 1” coordenada pela Atena Editora, e inicialmente, compreendida em dois volumes. 

Sabemos que o olhar técnico é de extrema importância na determinação dos 
processos patológicos, assim como o desenvolvimento de metodologias que sejam cada 
vez mais acuradas e assertivas no diagnóstico. Uma consequência desse processo é o 
estabelecimento de práticas otimizadas e eficazes para o desenvolvimento da saúde nos 
âmbitos sociais e econômicos.

Todo material aqui disposto, está diretamente relacionado com o trabalho constante 
dos profissionais da saúde na busca deste desenvolvimento mencionado, mesmo em 
face dos diversos problemas e dificuldades enfrentados. Assim, direcionamos ao nosso 
leitor uma produção científica com conhecimento de causa do seu título proposto, o que a 
qualifica mais ainda diante do cenário atual e aumentando a importância de se aprofundar 
no conhecimento nas diversas técnicas de estudo do campo médico que tragam retorno 
no bem estar físico, mental e social da população. Esta obra, portanto, compreende uma 
comunicação de dados muito bem elaborados e descritos das diversas áreas da medicina 
oferecendo uma teoria muito bem elaborada em cada capítulo.

Por fim, oferecer esses dados através de uma literatura, rigorosamente avaliada, 
evidencia a importância de uma comunicação sólida com dados relevantes na área médica, 
deste modo a obra alcança os mais diversos nichos das ciências médicas. 

Desejo a todos uma excelente leitura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO: A síndrome de Moebius (SM), é 

caracterizada por paralisia congênita do nervo 
facial e abduscente, geralmente bilateralmente, 
produzindo hipomimia facial e estrabismo 
convergente. Há casos, onde outros nervos 
cranianos podem ser acometidos, como: 
oculomotor, troclear, trigêmio, glossofaríngeo, 
vago e hipoglosso, manifestando-se com sinais 
perceptíveis ao exame. Deficiência mental 
e malformações esqueléticas podem estar 
associadas. Descrição do Caso: EGRM, sexo 
masculino, 1 ano e 4 meses, natural de São Luís – 
MA, foi internado outras diversas vezes, devido a 
débil sucção e infecções respiratórias recorrentes. 
Durante as internações foram observadas crises 
convulsivas, onde foi introduzido o tratamento 
necessário, e fácies sindrômicas, sendo iniciado 
o estudo genético.  Ao exame, observa-se menor 
com bom estado geral, hipoativo, hipotonia global, 
microcrania, epicanto bilateral e hipertelorismo 
orbitário. Dorso nasal curto, fosseta pré auricular 
à esquerda e hipomimia facial. Há, também, 
atraso no desenvolvimento neuropsicomotor. 
Alguns exames para investigação diagnóstica 
foram solicitados: 1) Tomografia de crânio 
que evidenciou achados sugestivos de 
sequela por transtorno hipoxicoisquêmico; 
2) Eletroencefalograma mostrou atividade 
de base desorganizada e assimétrica para 
idade, compatível com atividade epileptiforme. 
Demais exames sem alterações significativas. 
Conclusão: SM é considerada resultado de uma 
perda temporária do fluxo sanguíneo cerebral 
durante o desenvolvimento e pré-natal. Há 
também, ligações genéticas dentro das famílias, 
e associação com uso de algumas drogas durante 
a gestação, como o misoprostol. O caso exposto, 
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mostra sinais clínicos e radiológicos da síndrome; e parece estar relacionado a sequelas 
hipoxicoisquêmicas. A síndrome é de ocorrência rara, e seus aspectos etiopatogênicos ainda 
são desconhecidos.
PALAVRAS-CHAVE: Síndrome de Moebius. Anormalidades Congênitas. Paralisia.

MOEBIUS SYNDROME: CASE REPORT
ABSTRACT: Moebius syndrome (MS) is characterized by congenital abnormalities facial 
and abdominal nerve palsy, usually bilaterally, producing facial hypomimia and convergent 
strabismus. There are cases where other cranial nerves can be affected, such as: oculomotor, 
trochlear, trigemius, glossopharyngeal, vagus and hypoglossus, manifesting with perceptible 
signs in the exam. Mental deficiency and skeletal malformations may be associated. Case 
Description: EGRM, male, 1 year and 4 months old, from São Luís - MA, was hospitalized several 
times due to weak suction and recurrent respiratory infections. During the hospitalizations 
convulsive crises were observed, where the necessary treatment was introduced, and facies 
syndromic, and the genetic study was started. At the examination, we observed minor with 
good general condition, hypoactive, global hypotonia, microcrania, bilateral epicanto and 
orbital hypertelorism. Short nasal dorse, pre-auricular fossa on left and facial hypomimia. 
There is also delay in neuropsychomotor development. Some tests for diagnostic investigation 
were requested: 1) CT scan of the skull that revealed findings suggestive of sequela due to 
hypoxic-ischemic disorder; 2) Electroencephalogram showed disorganized and asymmetric 
base activity for the age, compatible with epileptiform activity. Other tests without significant 
changes. Conclusion: The MS is considered a result of a temporary loss of cerebral blood 
flow during development and prenatal. There are also genetic connections within families, and 
association with the use of some drugs during pregnancy, such as misoprostol. The exposed 
case shows clinical and radiological signs of the syndrome; and appears to be related to 
hypoxic-ischemic sequelae. The syndrome is rare and its etiopathogenic features are still 
unknown.
KEYWORDS: Moebius Syndrome. Congenital Abnormalities. Paralysis.

1 | 	INTRODUÇÃO
A Síndrome de Moebius (SM), foi originalmente descrita por Von Graefe em 1880 e por 

Moebius em 1888. Sendo que vários autores descreveram ou relataram aproximadamente 
mais de 300 casos, após essa data. Estima-se que a prevalência da SM seja de 1 : 250.000 
nascimentos e que não há diferença de incidência entre os sexos. A maioria dos casos 
descritos ocorreram de forma aleatória, entretanto, registros da literatura apontam que 
ocorrência entre familiares, chega a quase 2% de todos os indivíduos afetados (1,2).

Via de regra a SM, caracteriza-se por paralisia congênita e não progressiva do 
nervo facial (VII par) e do nervo abducente (VI par), habitualmente bilateral, produzindo 
uma aparência facial inexpressiva, boca entreaberta, dificuldade para fechar a pálpebra e 
estrabismo convergente (3).  

Há casos, onde outros nervos cranianos são acometidos, uni ou bilateralmente, 
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como: III, IV, V, IX, X e XII pares cranianos, manifestando-se com ptose palpebral, surdez, 
distúrbios na sensibilidade nos territórios inervados pelo trigêmeo, disfagia, disfonia e 
atrofia de língua (3,4). 

Usualmente, há casos de malformações dos membros (pés tortos, sindactilia, 
bragdactilia) e musculoesqueléticas, principalmente a Síndrome de Polland, que é 
caracterizada por deficiência dos músculos peitoral maior e menor, parte do músculo 
serrátil, sindactilia ipsilateral e hipoplasia da mão. Alguns autores defendem que as duas 
síndromes podem estar associadas, formando a Síndrome de Moebius-Polland, já outros 
autores afirmam serem duas síndromes independentes (3,4). 

Os problemas de sucção e a dificuldade para amamentação, corroboram para a 
perda ponderal progressiva. A mastigação e a fala, podem estar comprometidas, devido 
ao envolvimento de algumas estruturas, como a língua, laringe, lábios e palato. O retardo 
mental pode estar presente em uma parcela dos pacientes acometidos pela síndrome. 
Há também, malformações crânio faciais, manifestando-se com assimetria facial, 
hipertelorismo orbitário, nariz de base larga, deformidades do ouvido externo, surdez, 
microstomia, alterações de língua e palato alto (5,6).

O diagnóstico da Síndrome de Moebius, pode ser realizado logo após o nascimento, 
com sinais sugestivos da síndrome, como sialorréia e dificuldade para fechar os olhos por 
completo durante o sono, em decorrência da paralisia do nervo abducente. Com o passar 
dos meses, a paralisia congênita do nervo facial, se torna mais evidente, manifestando-se 
com “fácies tipo máscara”, ou seja, ausência de expressão facial, mesmo quando a criança 
chora ou sorri (5). 

A ocorrência da SM é rara, e seus fatores etiopatogênicos ainda são desconhecidos. 
Supõem-se que qualquer alteração que prejudique o fluxo sanguíneo do feto, proveniente 
da placenta, em um determinado momento da gestação, pode ocasionar hipoplasia 
dos núcleos dos nervos cranianos no tronco cerebral. Acredita-se, também, que o uso 
do Misoprotol, assim como outras drogas com ações teratogênicas, utilizadas durante a 
gravidez, afeta a contratilidade uterina e a irrigação sanguínea do feto, gerando isquemia, 
e consequentemente, hipoplasia de nervos cranianos (6,7). 

Dessa forma, o objetivo desse estudo é relatar um caso da Síndrome de Moebius 
com o intuito de informar e atualizar a população médica e outros profissionais, tendo em 
vista sua rara ocorrência. 

2 | 	RELATO DO CASO
EGMR, sexo masculino, 1 ano e 4 meses, natural de São Luís – MA e residente em 

São José de Ribamar – MA. Filho único, de pais sadios e não consanguíneos. Gravidez 
sem intercorrências. Progenitora nega uso de álcool, tabagismo ou drogas com ação 
teratogênica no percurso da gestação. 
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Nascimento de parto cesariano, a termo, devido à parada de progressão de dilatação, 
pesando 3.090g, com apgar 08/09. Não chorou ao nascer e teve pneumonia por aspiração, 
sendo tratada satisfatoriamente com antibioticoterapia. Após 3 dias de internação, recebeu 
alta hospitalar. 

Aos 17 dias de vida, o menor iniciou quadro febril, e perda ponderal significativa, 
devido a débil sucção, sendo internado para tratamento do quadro infeccioso. Durante a 
internação, foram observadas crises, do tipo espasmos, em que foi solicitada avaliação pela 
neurologia. Foi realizado exames diagnósticos e como condutada instituído Fenobarbital. 

Nos meses subsequentes, o paciente fora internado diversas vezes: aos 9 meses, 
internou para tratamento de pneumonia bacteriana; aos 11 meses, lactente evoluiu com 
piora das crises convulsivas, sendo internado, e adicionado ácido valpróico para controle 
do quadro. 

Sendo que na ocasião durante exame físico, observa-se menor com hipomimia facial, 
bom estado geral, levemente dispneico, hidratado, normocorado, hipoativo e hipotonia 
global. Apresenta ainda, estrabismo convergente, microcrania, fontanela anterior aberta, 
normotensa, epicanto bilateral, hipertelorismo orbitário, dorso nasal curto, palato alto e 
estreito, língua com depressão central, fosseta pré auricular à esquerda e pescoço curto 
com excesso de pele na nuca (Figura 1 e 2). Tórax atípico, com presença de estertores 
subcreptantes em ambos hemitórax. Paciente apresenta atraso no desenvolvimento 
neuropsicomotor: aos 11 meses, não sustenta a cabeça. 

Figura 1. Paciente com 1 ano e 4 meses de idade. Observa-se as características faciais e os pés tortos. 
(Foto cedida gentilmente com autorização escrita do responsável – Anexo VIII). 
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Figura 2. Paciente com 1 ano e 4 meses de idade. Observa-se as características faciais. (Foto cedida 
gentilmente com autorização escrita do responsável – Anexo - VIII). 

Havia ainda relato de disfagia para líquidos, havendo necessidade de 
acompanhamento com a fonoaudiologia. Alguns exames foram solicitados para investigação 
diagnóstica e estão resumidos na Tabela 1.

Exame Achados
Tomografia de crânio Perda da morfologia habitual do sistema supratentorial, sequela 

hipoxicoisquêmica.
Eletroencefalograma Atividade de base desorganizada e assimétrica - Crises 

epileptiformes 
Cariótipo 46, XY
Ecografia de abdome total Fiose intestinal difusa
Mapeamento de retina Normal

Tabela 1. Resultado dos exames complementares de diagnóstico.

Por fim, com quadro clínico bem característico, associado a achados laboratoriais, 
foi compatível com o diagnóstico da Síndrome de Moebius. 

Atualmente, com 1 ano e 4 meses, apresenta ausência de dicção, deambulação e 
disfagia. Apresenta déficits motores, não engatinha e senta sozinho, entretanto, sustenta o 
tronco por poucos segundos. 

Segue em acompanhamento ambulatorial com equipe multiprofissional nas consultas 
de Neurologia, Pneumologia, Fonoaudiologia, Psicologia e Genética.

3 | 	DISCUSSÃO
A Síndrome de Moebius é uma rara desordem neurológica e estrutural cujo 

diagnóstico é clínico e seus fatores etiopatogênicos ainda são desconhecidos. Sabe-se 
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que há componente genético em 2% dos casos diagnosticados (8,9). 
Alguns estudos postulam que a presença de achados neuropatológicos sugestivos 

de hipoplasia dos núcleos dos nervos cranianos no tronco cerebral está, provavelmente, 
relacionada à ocorrência de isquemia durante o período gestacional, sendo esta ocasionada 
por uma alteração sanguínea da placenta e consequentemente, do feto (3,8,9). 

Antes chamada de Diplegia Facial Congênita, a atual síndrome de Moebius é 
marcada principalmente por distúrbios do VII par de nervo craniano (Nervo facial), cursando 
com boca entreaberta, ausência da mímica facial e dificuldade em baixar a pálpebra. O 
estrabismo convergente achado na maioria dos casos é justificado por possíveis alterações 
no VI par (Nervo abducente) (5,6,8,9). 

Estudos ainda sugerem a possibilidade de paralisia uni ou bilateral de outros nervos 
cranianos como o oculomotor, troclear, glossofaríngeo, vago e do hipoglosso, provocando 
disfunção de sensibilidade nas regiões inervadas pelo trigêmeo, disfagia, disfonia e paralisia 
do músculo reto lateral, evidenciados em distintas combinações (5,6,8,9). 

Em 2011, Pachajoa descreveu o primeiro caso da Síndrome Moebius-Poland em 
um neonato exposto no período pré-natal ao misoprostol, propondo que a possível ação 
teratogênica da substância sobre a embriogênese vascular fosse uma causa altamente 
considerada para a patologia. E de fato o uso de substâncias abortivas e/ou teratogênicas 
pode estar envolvido com a gênese das malformações encontradas nesta síndrome (8,9). 

O Misoprostol é o princípio ativo do Cytotec®, que quando utilizado durante a 
gravidez, atua na contratilidade uterina e irrigação sanguínea do feto, levando à isquemia e 
posteriormente necrose e ocasional calcificação do núcleo do nervo facial (7,8,9). 

Alguns fatores genéticos são propostos como etiologia. Padrões distintos de 
herança, tais como herança autossômica dominante, autossômica recessiva e recessiva 
ligada ao X são as principais teorias estudadas para compreensão da gênese da patologia. 
O gene responsável pela síndrome permanece desconhecido, entretanto alguns estudos 
evidenciaram sua localização próxima à banda q12.2 do cromossomo 13 ou no próprio 
cromossomo 13 (3,4,8,9). 

O caso supracitado mostra sinais clínicos da síndrome, como hipoplasia nuclear de 
alguns nervos cranianos. Outrossim, existem outros sinais radiológicos de malformações 
cerebrais que corroboram com os achados esperados da síndrome. De uma forma 
geral, acredita-se que qualquer situação que prejudique o fluxo sanguíneo placentário, 
provocando uma possível isquemia e sofrimento celular, pode estar relacionada com a 
etiologia e desenvolvimento da síndrome (3,8,9). 

4 | 	CONCLUSÃO
A síndrome de Moebius é uma rara condição de paralisia congênita que nos chama 

atenção pelo acometimento de pares cranianos, principalmente o VII par (Nervo Facial). 
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Cursando com um quadro clínico sugestivo e de diagnóstico complexo, justificado pela 
baixa prevalência da patologia e pelos fatores etiológicos ainda desconhecidos. 

Prima-se que o diagnóstico e a reabilitação sejam iniciados simultaneamente e à 
medida que se alcança progressos na reabilitação é importante novas avaliações funcionais 
em terapia cooperativa de equipe multiprofissional. 

Em tempo, evidencia-se que a SM se trata de uma patologia de temática atual, descrita 
a pouco mais de 100 anos, e que intriga a comunidade médica pelos inúmeros desafios 
terapêuticos a serem considerados e pela evolução enigmática que a patologia apresenta. 

Sendo que a principal relevância do estudo enfatiza as graves consequências 
das condições que alteram o percurso fisiológico da gestação, como uso de Misoprostol, 
podendo trazer risco para a vida e desenvolvimento intrauterino.
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ANEXO I – TERMO DE CONSENTIMENTO LIVRE E ESCLARECIDO – TCLE

MODELO DE CARTA PARA OBTENÇÃO DO CONSENTIMENTO LIVRE E 
ESCLARECIDO PARA PESQUISA QUE ENVOLVA: Relato de caso

Caro(a) Senhor(a)

Eu, Maria Raimunda Brito Pinheiro Ramos, médica (CRM 1458, portador do CPF 
124.781.133 — 68• RG: 4048092010-2 estabelecido(a) na Rua Apóstolo Mateus, fi, 
CEP 65075-025, na cidade de sao Luís - MA, cujo telefone de contato é (98) 98111-1158, 
vou desenvolver uma pesquisa cujo título é: Síndrome de Moebius: Relato de Caso.

O objetivo deste estudo é relatar o seu quadro clínico, incluindo os dados retirados da história, 
fotos ou vídeos, dos exames de sangue, exames funcionais, elétricos, anatomopatológicos 
elou radiológicos, além das informações obtidas através de exame clínico/mtofuncionais 
elou avaliações fonoaudiológicas.

Sua participação nesta pesquisa é voluntária e não determinará qualquer risco, podendo 
determinar os seguintes desconfortos:

Alquns minutos para responder às perguntas ou os desconfortos que houver.

________________________________________________________________________

Sua participação não trará qualquer benefício direto mas proporcionará um melhor 
conhecimento à respeito da Síndrome de Moebius, que em futuros tratamentos poderão 
beneficiar outros pacientes ou, então, somente no final do estudo poderemos concluir a 
presença de algum beneficio.

Não existe outra forma de obter dados com relação ao procedimento em questão e que 
possa ser mais vantajoso

________________________________________________________________________

________________________________________________________________________

Informo que o Sr(a). tem a garantia de acesso, em qualquer etapa do estudo, sobre 
qualquer esclarecimento de eventuais dúvidas. Você poderá, caso sinta necessidade, 
entrar em contato com o Comitê de Ética em Pesquisa, cujo endereço é, UniCeuma,Rua 
Josué Montello, No 01 — Renascença tl — CEP: 65075-120 — São Luis - MA. Fone / Fax: 
(98) 3214-4212

Também é garantida a liberdade da retirada de consentimento a qualquer momento e deixar 
de participar do estudo, sem qualquer prejuízo.

O Sr(a)- tem o direito de ser mantido atualizado sobre os resultados parciais das pesquisas 
e caso seja solicitado, darei todas as informações que solicitar.
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Não existirão despesas ou compensações pessoais para o participante em qualquer 
fase do estudo, incluindo exames e consultas. Também não há compensação financeira 
relacionada a sua participação. Se existir qualquer despesa adicional, ela será absorvida 
pelo orçamento da pesquisa.

Como pesquisador, me comprometo a utilizar os dados coletados somente para pesquisa 
e os resultados serão veiculados através de artigos científicos em revistas especializadas 
elou em encontros científicos e congressos.

A sua não identificação, não poderá ser garantida pois os dados serão relacionados 
unicamente a você e a(s) fotografia(s) facilitará(ão) o reconhecimento. Entretanto, serão 
resguardados o nome, endereço e filiação. Este termo está sendo elaborado em duas 
vias, sendo que uma via ficará com o Sr.(a) e outra arquivada com os pesquisadores 
responsáveis.

Anexo está o consentimento livre e esclarecido para ser assinado caso não tenha ficado 
qualquer dúvida.

Termo de Consentimento Livre e Esclarecido

Acredito ter sido suficiente informado à respeito das informações que li ou que foram lidas 
para mim, descrevendo o estudo_Síndrome de Moebius

Discuti com os pesquisadores sobre a minha decisão em permitir a participação de 
meu(minha) filho(a) nesse estudo.

Ficaram claros para mim quais são os propósitos do estudo, os procedimentos a serem 
realizados, seus desconfortos e riscos e a garantia de esclarecimentos permanentes.

Ficou claro que a minha não identificação, não será possível pois os dados se referem 
unicamente a mim e a(s) fotografia(s) facilitaram meu reconhecimento. Entretanto, o 
endereço, nome e filiação permanecerão em sigilo absoluto.

Ficou claro também que a minha participação é isenta de despesas e que tenho garantia 
do acesso aos resultados e de esclarecer minhas dúvidas a qualquer tempo. Concordo 
voluntariamente em participar deste estudo e poderei retirar o meu consentimento a 
qualquer momento, antes ou durante o mesmo, sem penalidade ou prejuízo ou perda de 
qualquer benefício que eu possa ter adquirido.
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