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reanimation surgery in Moebius syndrome

José E. Telich-Tarriba?* y Alexander Cdrdenas-Mejia®®

'Servicio de Cirugia Plastica y Reconstructiva, Division de Cirugia Plastica y Reconstructiva, Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzdlez; 2Division
de Estudios de Posgrado, Universidad Nacional Auténoma de México; *Servicio de Clinica de Nervio Periférico, Division de Cirugia Plastica y
Reconstructiva, Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzalez. Ciudad de México, México

Resumen

Antecedentes: E/ sindrome de Moebius es una entidad clinica caracterizada por paralisis bilateral congénita del nervio facial y el
abducens. Adicionalmente se pueden encontrar afectados otros pares craneales. Actualmente no existen estudios que reporten la
respuesta electromiogrdfica de la musculatura facial en esta poblacion. Obijetivo: Describir la respuesta electromiogréfica de la
musculatura facial y de los principales nervios donadores para reconstruccion facial dindmica en pacientes con sindrome de Moebius.
Método: Se analizaron electromiografias de los nervios facial, hipogloso, maseterino (trigémino) y accesorio en pacientes con sin-
drome de Moebius atendidos entre 2010 y 2016. Los resultados se presentan en porcentajes y medidas de tendencia central y de
dispersion. Resultados: Se incluyeron 24 pacientes, con una edad promedio de 11.79 + 9.39 afios. El nervio facial presentd reclu-
tamiento unilateral completo en 4 pacientes, parcial bilateral en 11 pacientes, en 7 pacientes ausencia de reclutamiento bilateral e
inactividad unilateral en 2 pacientes. El maseterino tuvo reclutamiento completo en 14 pacientes, parcial bilateral en 4 pacientes y
parcial unilateral en 4 pacientes. El nervio accesorio mostrd reclutamiento completo en 20 pacientes, parcial bilateral en 3 pacientes
y parcial unilateral en 1 paciente. El hipogloso mostré actividad normal en 22 pacientes, parcial bilateral en 1 paciente y parcial
unilateral en 1 paciente. Conclusién: Los pacientes con sindrome de Moebius presentan alteraciones en los registros electromio-
graficos del nervio facial. La electromiografia permite identificar los nervios donadores para realizar la reconstruccion dindmica.

Palabras Clave: Electromiografia. Nervio facial. Neurofisiologia. Parélisis facial. Sindrome de Moebius.
Abstract

Background: Moebius syndrome is a clinical entity characterized by bilateral facial and abducens nerve palsies; other cranial
nerver might be affected as well. So far, no studies have reported the electromyographic responses of the facial musculature
in this group of patients. Objective: The objective of our study is to describe the electromyographic responses of the facial
muscle and the main donor nerves for facial reanimation in patients with Moebius syndrome. Method: We analyzed electro-
myographies from the facial, hypoglossal, masseterine (trigeminal) and accessory nerves from patients with Moebius syndrome
treated between 2010 and 2016. Results are presented as percentages and central tendency measures. Results: 24 patients
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were included, mean age 11.79 + 9.39 years. The facial nerve showed complete unilateral recruitment in 4 patients, partial
bilaterally in 11, 7 showed no activity bilaterally and two had unilateral inactivity. The masseterine was normal in 14 patients,
had partial recruitment bilaterally in 4 and unilaterally in 4 cases. The accessory nerve was normal in 20 patients, showed
partial recruitment bilaterally in 3 and unilaterally in 1 patients. The hypoglossal was normal in 22 patients, and altered in 2
cases. Conclusion: Patients with Moebius syndrome show several degrees of alteration in electromyographic evaluation of
the facial nerve. Electromyography is a useful tool in evaluating potential motor donor nerves for facial reanimation surgery.

Key Words: Electromyography. Facial nerve. Neurophysiology. Facial paralysis. Moebius syndrome.

|ntroducci6n

El sindrome de Moebius es una enfermedad poco
comun, de etiologia desconocida, caracterizada por
pardlisis bilateral congénita de los nervios facial y
abducens. En la literatura internacional se han repor-
tado aproximadamente 300 casos y se calcula que
tiene una incidencia de 1 caso por cada 50,000 recién
nacidos vivos'. Nuestro grupo de investigacion publi-
c6 la serie de pacientes mas grande hasta el momen-
to, incluyendo 115 tratados a lo largo de 5 afios?.

Ademas de la presencia de paralisis del sexto y
séptimo pares, otros nervios craneales pueden en-
contrarse paralizados, siendo los mas afectados en
orden decreciente los pares XII, X, IX, lll, VI, V, IV y
XI. Las manifestaciones clinicas suelen pasar desa-
percibidas al momento del nacimiento, por lo que
suele diagnosticarse durante el periodo de lactancia
al encontrar problemas para la alimentacién, como
dificultad para succionar o en la deglucion, sialorrea
y ausencia de movimientos faciales al llorar'.

La etiologia del sindrome es desconocida hasta
el momento. Las principales teorias corresponden a
alteraciones vasculares o genéticas, con potencia-
les factores toxicos asociados. La teoria vascular
propone que el sindrome es producido por disrup-
cion de la arteria basilar o las trigeminales durante
el desarrollo embrionario, generando zonas de is-
quemia a nivel central, lo que también explicaria el
desarrollo de disfuncién en otros pares craneales®.
La teoria genética estd basada en reportes de alte-
raciones cromosomicas en algunos pacientes, como
la delecion del cromosoma 13 o una traslocacion
1:11; en otros casos se ha reportado una herencia
autosémica dominante, recesiva o ligada al cromo-
soma X*. Debido a esta heterogeneidad no se ha
podido determinar una causa genética para el pa-
decimiento. Eventos prenatales como exposicion a
talidomida, misoprostol, cocaina, ergotamina y ben-
zodiacepinas se han propuesto también en la pato-
genia del sindromes”.

Existen multiples malformaciones asociadas, especial-
mente las del sistema musculoesquelético, como
braquidactilia, sindactilia o artrogriposis, asi como la pre-
sencia de otros sindromes, como el de Poland y el de
Klippel-Feil. En el térax se han reportado defectos
ventriculares septales, dextrocardia y transposicién de
grandes vasos. Las malformaciones orofaciales incluyen
paladar hendido, uvula bifida, microstomia, micrognatia
e insuficiencia velofaringea debida a paralisis del IX par'.

El diagndstico clinico se basa en los hallazgos de
la exploracién fisica. De acuerdo con la presentacion
de las alteraciones faciales, Terzis clasificé a los pa-
cientes en tres grupos: Moebius completo si hay afec-
cion de los pares VIl y VI craneales bilateralmente,
Moebius incompleto si la afeccion del VII par es uni-
lateral, y Moebius like si hay afeccion del VII par con
otro nervio craneal excluyendo el VI. Hasta el momen-
to no existen escalas validadas que evaluen la grave-
dad de la paralisis del nervio facial en los pacientes
con sindrome de Moebius®.

Los estudios electrofisioldgicos evaluan en forma
objetiva la funcién del nervio facial y sus musculos
diana, lo que permite determinar la gravedad de su
compromiso, estimar su prondstico y guiar el trata-
miento®. Debido a la rareza de la enfermedad, existen
pocos estudios que evaluen la neurofisiologia de la
musculatura facial en la poblacién con sindrome de
Moebius, por lo que la informacion disponible es limi-
tada y en muchas ocasiones originada de otras
poblaciones con paralisis facial. Hasta el momento,
Unicamente Verzijl, et al.!°, Cattaneo, et al." y Jara-
deh, et al."”? han reportado resultados electromiografi-
cos de pacientes con sindrome de Moebius, pero los
estudios se han enfocado exclusivamente en el im-
pacto neurofisiolégico de la enfermedad y no se han
valorado los posibles nervios donadores con fines de
planificacion preoperatoria.

El objetivo de este trabajo es describir la actividad
electromiografica de la musculatura facial y los prin-
cipales nervios donadores para reconstruccion facial
dinamica en pacientes con sindrome de Moebius
atendidos en nuestro servicio.
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Método

Estudio retrospectivo, observacional y transversal
en el que se incluyeron pacientes con sindrome de
Moebius atendidos en una nuestra institucion entre
2010 y 2016. El sindrome se definié como la presen-
cia de pardlisis facial no progresiva e incapacidad
para la abduccién ocular, presentes desde el naci-
miento. Los pacientes fueron divididos en tres grupos
de acuerdo con la clasificacion de Terzis y Noah?:

— Moebius clésico: paralisis facial y de abducens

bilateral.

— Moebius incompleto: paralisis bilateral del abdu-
cens y paralisis facial con movimiento residual
unilateral.

— Moebius like: paralisis facial unilateral acompa-
fiada por paralisis de algun otro nervio craneal.

Unicamente se evaluaron pacientes que contaran con
electromiografias de musculatura inervada por los ner-
vios facial, masetero, hipogloso y accesorio. Las elec-
tromiografias fueron realizadas con electrodos de aguja
bipolares colocados en los musculos a evaluar. Los
puntos de registro se colocan en el musculo frontal, en
el orbicular de los ojos a la altura del canto lateral, en
los cigomaticos, el orbicular de la boca y el mentoniano,
puntos que corresponden con los ramos temporal, cigo-
matico y mandibular del nervio facial®**. Para la valora-
cion de los nervios donadores se colocaron electrodos
sobre los maseteros para evaluar el ramo maseterino
del trigémino, en el trapecio para evaluar el espinal o
en la lengua para evaluar la funcion del hipogloso®™.

Durante la actividad muscular se determina el por-
centaje de unidades motoras reclutadas en compara-
cion con el lado sano o el estandar'®, por lo que se
decidioé agrupar los resultados en tres categorias: re-
clutamiento completo, parcial o nulo.

La informacion fue recolectada en una base de da-
tos en Microsoft Excel, incluyendo edad, sexo, tipo de
Moebius segun la clasificacion de Terzis y Noah?, y
actividad muscular en la electromiografia para cada
grupo muscular en ambos lados del cuerpo.

El andlisis estadistico se realiz6 utilizando estadis-
tica descriptiva de las caracteristicas demogréficas de
los pacientes; las variables continuas se presentan
como medidas de tendencia central, y las categéricas
como porcentajes.

Resultados

Durante el periodo de estudio se atendieron 115
pacientes con sindrome de Moebius en la clinica.

Tabla 1. Caracteristicas demograficas de la muestra

n %
Sexo
Hombre 10 416
Mujer 14 58.3
Media DE
Edad 11.79 9.39
n %
Clasificacién
Moebius clasico 15 62
Moebius incompleto 9 37
Moebius like 0 0

DE: desviacion estandar.

Para el presente estudio se incluyeron 24 (14 mujeres
y 10 hombres) que contaban con electromiografias de
los grupos musculares de interés; la media de edad
fue de 11.79 afos (desviacién estéandar: + 9.39)
(Tabla 1). Quince pacientes (62%) se clasificaron
como Moebius clasico y nueve (37%) como Moebius
incompleto.

La musculatura del nervio facial presenté recluta-
miento unilateral completo en cuatro pacientes (16.6%)
y parcial bilateral en 12 (50%); en cinco pacientes
(20.8%) hubo ausencia de reclutamiento bilateral, e
inactividad unilateral en tres (12.5%). Los maseteros
tuvieron reclutamiento completo bilateral en 14 pa-
cientes (58.3%), parcial bilateral en seis (25%) y par-
cial unilateral en cuatro (16.6%).

El musculo trapecio mostro reclutamiento completo
bilateral en 20 pacientes (83.3%), parcial bilateral en
tres (12.5%) y parcial unilateral en uno (4%). El mus-
culo lingual tuvo actividad normal bilateral en 22 pa-
cientes (91.6%), parcial bilateral en uno (4%) y parcial
unilateral en otro (4%) (Tabla 2).

Al analizar los resultados segun el tipo de sindrome
que presentaron los pacientes se observo que en los
15 con sindrome de Moebius completo existio reclu-
tamiento parcial bilateral en la musculatura facial en
nueve, ausencia total de reclutamiento en cuatro, re-
clutamiento parcial unilateral en uno y reclutamiento
completo unilateral en uno. En los nueve pacientes
con sindrome de Moebius incompleto existié recluta-
miento parcial bilateral en tres, reclutamiento parcial
unilateral en dos, completo unilateral en tres y ausen-
cia de reclutamiento en uno.

Discusion

El sindrome de Moebius engloba un conjunto de
malformaciones y disfunciones clinicas que ameritan
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Tabla 2. Actividad electromiografica de los grupos musculares evaluados

Grupo muscular  Completo bilateral Completo unilateral Parcial bilateral Parcial unilateral Nulo bilateral Nulo unilateral
Facial (VII) - 4(16.6%) 12 (50%) - 5 (20.8%) 3(12.5%)
Maseteros (V) 14 (58.3%) - 6 (25%) 4 (16.6%) - -
Trapecio (XI) 20 (83.3%) - 3(12.5%) 1 (4%) - -
Lingual (XI) 22 (91.6%) - 1 (4%) 1 (4%) - -

manejo multidisciplinario. Descrito por primera vez en
1880 por von Graefe y en 1888 por Paul Mébius, ac-
tualmente se define como la combinacidn de paralisis
facial y del abducens al momento del nacimiento'. La
correccion de la funcion muscular facial es importante,
ya que ademas de restaurar la sonrisa social permite
mejorar problemas de lenguaje, la incompetencia oral,
el crecimiento del esqueleto facial y la oclusion
dentaria''s,

Todo paciente requiere un protocolo de evaluacién
multidisciplinario integrado por especialistas en pe-
diatria, oftalmologia, ortodoncia, otorrinolaringologia,
rehabilitacion, genética médica y ortopedia. El proce-
dimiento de eleccion hoy en dia es la transferencia
microquirurgica de musculo gracilis, pero al no existir
funcién del nervio facial deben emplearse nervios
donadores extrafaciales para neurotizar el gracilis,
siendo el maseterino, el accesorio espinal y el hipo-
gloso los mas utilizados. En nuestro servicio, el nervio
maseterino es el de primera eleccion, seguido por el
espinal, mientras que el hipogloso se reserva para
casos de paralisis de los anteriores, debido a que su
uso puede relacionarse con dificultades para el habla
y la deglucion'.

La eleccién del nervio donador dependera de una
exploracion clinica exhaustiva, complementada por
los resultados de una evaluacion electromiografica.
La literatura relacionada con los aspectos neurofisio-
l6gicos del sindrome de Moebius es limitada; hasta
el momento Unicamente se han publicado tres estu-
dios sobre el tema. El estudio mas antiguo es el de
Jaradeh, et al.’?, quienes encontraron una reduccion
en la actividad muscular facial de siete pacientes. En
2005, Verzijl, et al.' reportaron los resultados de seis
pacientes, encontrando ausencia de actividad de la
musculatura facial bilateral en tres (50%) y unilateral
en los otros tres (50%); sin embargo, en estos ultimos
solo se evalud una hemicara. Cattaneo, et al."!, en
2006, evaluaron 17 pacientes con electromiografia y
reportaron tres (17.6%) sin respuestas bilaterales,
cuatro (23.5%) con actividad normal bilateral y diez

(58.8%) con actividad variable dependiendo del mus-
culo estudiado; ademas, valoraron la actividad de los
maseteros y encontraron funcién normal en el 94%
de los pacientes.

Comparado con estudios previos, nuestro trabajo
muestra hallazgos interesantes. Se encontraron re-
sultados normales en menos del 20% de los pacien-
tes, comparable con los reportes previos, asi como
variaciones en la actividad muscular que van desde
reducciones parciales hasta la ausencia de respues-
ta en practicamente el 80% de los casos, lo cual es
ligeramente mayor que en estudios anteriores. Des-
taca en nuestro estudio que se trata del primero que
evalua en forma integral los nervios donadores mas
utilizados en reconstrucciones dindmicas microqui-
rurgicas y que reporta el estado de los musculos
trapecio y lingual, cuyos resultados electromiogréfi-
cos corresponden a los grados de afeccion observa-
dos en otras series clinicas. Llama la atencién que
en la serie de Verzijl, et al.'® los maseteros mostraron
actividad normal en el 94% de los casos, mientras
que en nuestra serie esto solo ocurrié en el 58%.

El presente estudio tiene multiples fortalezas: es
el primero en evaluar en forma integral los resultados
de electromiografia de la musculatura facial y de los
nervios donadores empleados en reconstruccion di-
namica, asi como el de mayor tamafio de muestra
hasta la fecha. Dentro de sus desventajas se en-
cuentra la naturaleza retrospectiva del estudio, asi
como limitar el reporte de los resultados a tres ca-
tegorias globales para toda la cara, pues es sabido
que el tercio inferior generalmente presenta activi-
dad residual, lo que podria afectar las evaluaciones
finales.

Conclusiones

La electromiografia es un recurso util en la evalua-
cion preoperatoria de los pacientes con sindrome de
Moebius, ya que permite evaluar objetivamente la
funcién de los musculos de la expresién facial y los
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nervios candidatos a donadores para los procedi-
mientos de reanimacion dinamica.
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