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RESUMEN

Objetivos: Describir el tratamiento
quirurgico correctivo del estrabismo en
pacientes con Sindrome de Moebius.

Materiales y métodos: Se realizé
un estudio retrospectivo, descriptivo
en 9 pacientes con diagnéstico de
Sindrome de Moebius con indicacién
de correccién quirdrgica de
estrabismo en el Instituto Nacional
de Oftalmologia.

Resultados: Se obtuvieron 10
historias clinicas; se trabajé con 9
tras aplicar criterios de inclusién.
Cinco casos fueron mujeres, 5
casos tuvieron problemas durante
el embarazo como ingesta de
Misoprostol en 2 pacientes. Cuatro
pacientes presentaron otras
manifestaciones clinicas, Pie de
Bott en 2 y retraso del desarrollo
psicomotor en 2 casos. Se encontr6
esotropia en 8 casos, desvio vertical
asociado en 2 casos y 1 caso con
exotropia. El 4ngulo de desvio

varié entre 30 a 90 DP. Se realizé
retroceso de los rectos horizontales
amplios con resultados satisfactorios
en todos los casos. En el tnico

caso con resultado desfavorable se
realizé retroceso y reseccion de los
musculos rectos, siendo necesaria
una reoperacién con resultado final
aceptable.

Conclusiones: Con el retroceso

de los rectos contracturados se
observa mejora del desvio en
posicién primaria de la mirada y de
la torticolis. Se sugiere investigar
técnicas quirtrgicas para mejorar la
abduccién.

Palabras clave: Sindrome de
Moebius, Parélisis Sexto Par Craneal,
Paralisis Facial.

ABSTRACT

Objectives: To describe the
corrective surgical treatment of
strabismus in patients with Moebius
syndrome.

Materials and methods: We
performed a retrospective,
descriptive study of 9 patients
diagnosed with Moebius syndrome
with indication of surgical correction
of strabismus in the Instituto
Nacional de Oftalmologia.

Results: There werel0 medical
records; we worked with 9 after
applying inclusion criteria. Five
cases were women, 5 cases had
problems during the pregnancy, as
intake of Misoprostol in 2 patients.
Four patient displayed other
clinical manfestations, Bott Pie in
2 and delay of the psychomotor
development in 2 cases. Esotropia
was found in 8 cases, vertical
desviation in 2 cases and 1 case with
exotropia. The angle of desviation
varied between 30 to 90 DP.

We did extensive recession of horizontal
rectus muscles with satisfactory results
in 100% of cases. The only case with
unfavorable result it was made recession
with resection of rectus muscles, being
necessary a reoperation with acceptable
result at the end.

Conclusions: With the recession
of contracturated rectus we noted
improvement in the primary position
of gaze and stiff neck. It is suggested
to improve new surgical techniques to
investigate the abduction.
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Tratamiento quirtrgico correctivo del estrabismo en pacientes con sindrome de moebius

INTRODUCCION

El Sindrome de Moebius (SM) patolo-
gia congénita poco frecuente, se define
por la paralisis del sexto y séptimo par
craneal (1).La etiopatogenia no esta es-
clarecida; teorias sugieren la existencia
de un mecanismo de insuficiencia vascu-
lar que afectaria a estructuras irrigadas
por la arteria subclavia primitiva entre
la 6ta y 8va semana de gestacion(2). La
insuficiencia vascular seria desencade-
nada por una serie de factores como
exposiciones relacionadas a la ingesta
de talidomida, benzodiacepinas, alcohol
y en especial misoprostol (1, 2, 3). Otros
estudios han encontrado anomalias cro-
mosoémicas asociadas al SM, que afectan
cuatro locus genéticos: el 13g12.2-g13
que es llamado MBS 1, el 3g-21-922 o
MBS 2, el 10 g21 0 MBS 3y el cromosoma
1p22 (3, 4, 5, 6).

La incidencia del SM es baja. Verzijl y
colaboradores estimaron, en poblacion
holandesa, la incidencia de 4/189.000
nacimientos, afectando a varones y mu-
jeres en una proporcion 1:1(3). Nose ha
realizado estudios clinicos o epidemiolé-
gicos de SM en nuestro medio.

La clinica puede ser muy variada, ade-
mas de la paralisis del sexto y séptimo
par craneal, alteraciones fisicas como
micrognatia, paladar hendido, pie varo,
malformaciones en los brazos, defectos
en la musculatura del pecho (Sindrome
de Poland), deficiencias mentales (7).
El compromiso puede ser mas extenso,
afectando el 3°, 4°, 5°, 9°, 10°y 12° par
craneal, aunque cualquiera de los nervios
craneales podria estar afectado. (3, 8). En
la evaluacién oftalmolégica se encuentra
estrabismo convergente por alteracion
en el 6to par craneal, la mayoria de veces
es bilateral (9); lo que trae como conse-
cuencia esotropia (ET) con torticolis en los
casos de mayor desvio. Los movimientos
oculares verticales generalmente estan
preservados (8). El tratamiento oftalmo-
I6gico de los nifos con SM debe realizarse
principalmente para corregir el estrabismo
y la exposicion de la cornea.

El presente estudio tiene el objetivo
de describir las caracteristicas clinicas y
los resultados quirtrgicos de 9 pacientes

con SM que fueron sometidos a cirugia
correctiva del estrabismo.

MATERIALES Y METODOS

Se realizd un estudio descriptivo, re-
trospectivo en el Servicio de Oftalmologia
Pediatrica del INO. Se incluyeron las histo-
rias clinicas de pacientes con diagnostico
de SM e indicacion de tratamiento quirdrgi-
co. Se incluyeron a todos los casos que ocu-
rrieron en el tiempo de estudio, revisando
el registro de pacientes atendidos entre el
2000 — 2009. Se consolidé la informacién
de las historias clinicas en fichas de datos.

Se tomaron los datos de la agudeza
visual consignada en la historia clinica,
en ninos pequerios se considerd el mé-
todo del CEM(10).

Para la valoracion del angulo de des-
vio se utilizo el test de prisma y cover.
Se consideréd como caso quirtrgico a
aquellos que tenian desvio horizontales
mayor de 20 dioptrias prismaticas (DP)
con torticolis asociada. Se consideré un
resultado post quirtrgico como exitoso
cuando el angulo de desvio residual era
menor o igual a 10 DP.

Los datos fueron almacenadosy ana-
lizados en el programa Excel 2007. Se
calcularon medidas de tendencia central
y frecuencia con fines descriptivos.

RESULTADOS

Se obtuvo del Departamento de
Estadistica del INO 10 historias clini-
cas con diagnostico de SM e indica-
cion de tratamiento quirdrgico. Una
historia fue excluida debido a que el
tratamiento fue con aplicacién de la
Toxina Botulinica. Los dato se filiacion
se describen en la Tabla 1. Respecto
a los antecedentes, 5 de los pacien-
tes tuvieron algin problema durante
el embarazo (Tabla 2) y cuatro de los
pacientes presentaron otras manifes-
taciones clinicas (Tabla 3). En cuanto a
las caracteristicas del desvio, la eva-
luacién encontré que la mayoria de
los pacientes presentaron ET, que fue
generalmente bilateral. Se encontr6
desvio vertical asociado. Lo mas rele-
vante en el estudio fue encontrar un
paciente presentd XT bilateral. (Tabla
4) La evaluacién pre quirargica valoré
la AV, la refraccién con su mejor correc-
cién donde se evidencia hipermetropia
y astigmatismo en 8 de los pacientes
con refracciéon. Asimismo se valor6 el
angulo de desvio que vari6 entre 30 a
90 DP (Tabla 5). El procedimiento qui-
rurgico realizado en los pacientes con
ET fue, en todos los casos, retroceso
del recto medio que varié entre 6 a
8mm. Al paciente con XT se le realiz6
retroceso del recto lateral con resec-

Tabla 1. Datos de Filiacién de los pacientes con SM

Caracteristicas

Media de edad al diagnéstico*
Sexo
Femenino
Masculino
*Rango de Edad 1-11 afos, D.S. 2.44 afios

N

3.5 anos

Tabla 2. Antecedentes Relacionadas al Parto y Gestacion de los pacientes con SM

Caracteristicas

Asfixia Neonatal

Ingesta de Misoprostol
Parto Prematuro
Infecciones en la gestacion

Ninguno

=

B, NN
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Tabla 3. Caracteristicas Clinicas no oculares en los pacientes con SM

cion del recto medio. Este paciente
quedd con un desvio residual de 40

Patologia N DP por lo que requirié una reoperacion.
(Tabla 6)
Pie Bott 2
Retraso del desarrollo psicomotor 2 En la evaluacion post quirdrgica se
—— 1 valor6 el grado del desvio residual con
aladar riendido el test de Prisma y Cover, resultando
Sd. Poland 1 <10 DP en todos los pacientes.
Tabla 4. Evaluacion pre quirdrgica de los pacientes con SM
Edad AV Refraccion Evaluacion del Desvio
Horizontal Vertical
Pac.1 8 No datos No datos ET60 AO* HT" /D™ 12
Pac.2 2 CME* 0D*+2.50-4.00 x170° OI"+1.00 -2.00 x30° ET 40 AO _
Pac.3 2 CME OD +3.00-1.00 x180° Ol +2.50-1.00 x0° ET 60 Ol DVD'* Ol 15
Pac.4 3 NCt 0D +1.50-1.50x0° Ol +1.50-1.00 x180° ET 30 AO _
Pac.5 2 CME OD +4.50-3.00 x180° Ol +3.50-2.50 x100° ET 60 AO _
Pac.6 7 0D 20/50 01 20/100  OD +4.50-2.00 x20° 0l 4.00-2.50 x 10° ET 35 A0 _
Pac.7 1 0D 20/100 01 20/70  OD +8.00-6.25 x7° Ol +6.50 -5.25 x90° XT™ 90 AO _
Pac.8 2 CME 0D +2.50-3.00 x150° Ol +1.50-2.50 x0° ET 50 AO B
Pac9 3 CME OD +6.00-3.00 x175° Ol +4.00 -3.50 x35° ET 90 AO

*CME: central — estable - mantenida , TNC: no colabora, ¥0D: ojo derecho, OI: ojo izquierdo, **ET: esotropia, TTXT: exotropila,
FF+A0: ambos ojos, HT: hipertropia, ***|/D: izquierda sobre derecha, T11DVD : desvio vertical

*DF: Duccion Forzada, TRM: recto medio, $RL: recto lateral

14

Tabla 5. Procedimiento quirtrgico de los pacientes con SM

Técnica Quirdrgica

Retroceso TRM 7mm AO

et o Retroceso Conjuntiva AO
Pac.2 Retroceso RM 7mm AO
’ Sutura flotante AO
Pac. 3 Retroceso RM 5mm Ol
Pac. 4 Retroceso RM 5mm AO
Pac.5 Retroceso RM 6mm AO
’ Retroceso conjuntiva AO
Pac. 6 Retroceso RM 6mm AO
Retroceso #RL 12mm OD
Pac. 7 Reseccion RM 11mm OD
Tenotomia Total OSD
Pac. 8 Retroceso RM 6mm AO
Pac.9 Retroceso RM 8mm AO
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Reoperacién

Retroceso de RL 11mm Ol

Hallazgos DF*

RM AO contracturados. +
RM AO contracturados e +
inelasticos
No referidos +
No referidos +
Insercién RM a 6.5 mm +
del limbo, Contractura

No referidos +

No referidos +

No referidos +

No referidos +
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Tabla 6. Evaluacion post quirGrgica de los pacientes con SM

Tiempo PO
Pac. 1 3m*
Pac. 2 6m
Pac.3 6m
Pac. 4 6m
Pac.5 6m
Pac. 6 6m
Pac.7 3m
Pac. 8 3m
Pac.9 3m

La teratogenicidad es un factor
importante en el SM (14), por ello
estudios buscan relacionar factores
agresores durante el embarazo con el
mismo. En nuestro estudio se encontré
que 5 casos presentaron antecedentes
patoldgicos durante la gestacion; cabe
resaltar la ingesta de Misoprostol en
2 de ellos.

La presentacién clinica o fenotipo
de este sindrome es muy variable. Las
alteraciones orofaciales y musculoes-
queléticas son las mas frecuentes,
lo cual coincide con nuestro estudio
donde hubieron cuatro casos con
estas alteraciones. A pesar que el
SM es una patologia congénita, la
media de edad al diagnéstico fue de
3.5 afos debido a que muchos padres
no llevan a sus hijos a la evaluacion
oftalmolégica desde nacimiento. El
tratamiento oftalmolégico indicado
inicialmente es el manejo clinico
del estrabismo con la finalidad de
estabilizar el angulo de desvio. La
correccion del defecto de refraccion
es un punto importante en el manejo
de estos pacientes. Estudios previos
encuentran como defecto de refrac-
cion mas frecuente al astigmatismo
y otros a la hipermetropia, lo que
coincide con nuestro estudio donde

Evaluacién del Desvio

Horizontal Vertical

ET<10 HTI/D 12

ET 15

ET 15 DvD Ol 15

ET <10
ET<10
ET <10
XT 15
ET <10
ET 15

*M: meses

se encontrd hipermetropia y astig-
matismo en todos los pacientes.

La presencia de torticolis en los pa-
cientes con SM, varia segun el estudio.
En la literatura describen hasta un 70%
de los casos con esta afectaciéon(2), a
diferencia de este estudio que encon-
tré torticolis en todos los casos, esta
diferencia se explicaria debido a que
todos los casos de este estudio fueron
quirargicos con gran angulo de desvio.
Es indicacion de correccién quirdrgica
del estrabismo un angulo de desvio
mayor de 15 a 20 DP (16). No existe
una edad idénea para la cirugia, en
estos pacientes la media de edad en
el momento de la cirugia fue de 4.4
anos, siendo el menor de 2 aios. La li-
teratura describe casos escasos de SM
con XT, en este estudio se encontré un
caso que coincide con lo reportado por
otros autores, alrededor de 10% (2).
La paralisis del RL siempre se produce
en el SM, sin embargo, puede existir
debilidad del RM en grado variable,
produciéndose un XT cuando la pare-
sia es predominante en el RM. En los
casos de ET, de existir una paralisis
selectiva del RL requeriria de la trans-
posicién de los rectos verticales (8). Sin
embargo la gran mayoria casos de SM
con ET presentan asociado contractura
del RM por lo cual el retroceso amplio
del RM repararia el desvio. Esta con-

tractura muscular se confirma con el
test de duccién forzada positivo(1).
En este estudio se encontré test de
duccién forzada positivo en todos los
casos con ET.

El Gnico caso que se catalogé como
fracaso quirtrgico fue el XT en el cual
se realiz6 un retroceso del RL y resec-
cion del RM en un solo ojo, con lo cual
se obtuvo un XT residual de 40 DP.
Esto se produjo debido a que el pa-
ciente inicialmente no es catalogado
como SM, ya que en este sindrome no
esta indicado el retroceso reseccion.
Posteriormente se realizé la correccion
del desvio residual con un retroceso
amplio del RL del otro ojo, con un re-
sultado final aceptable.

Ademas de esto la literatura des-
cribe desvio vertical asociado hasta
en un 25% de casos (2), lo que coin-

¥
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cide con el presente estudio donde
hubo desvio vertical asociado en 2
pacientes. En ambos casos el desvio
fue menor de 15 DP motivo por el cual
no se tomo en cuenta en la correccién
quirdrgica.

Como conclusién es importante pun-
tualizar el buen resultado obtenido en
estos pacientes con un retroceso amplio
de los rectos contracturados, donde se
mejora el desvio en posicion primaria de
la mirada, pero en ninglin caso se mejora

la abduccién. Ademas recordar que si
bien el SM se caracteriza por paralisis del
sexto y séptimo nervio craneal existen
casos de SM con XT lo cual es muy im-
portante tomar en cuenta para obtener
los resultados quirtrgicos adecuados.
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