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Metodologia

Tipo de estudio: revision tematica. Se incluye-
ron en la buisqueda estudios clinicos y epidemio-
logicos, revisiones sistematicas, tematicas, con-
sensos, reuniones de expertos, metaanalisis y guias
clinicas o protocolos.

Tipo de participantes: articulos publicados so-
bre Secuencia Moebius.

Tipo de intervencion: se incluyeron los estudios
que evaluaran como criterio principal etiologia, fi-
siopatologia, caracteristicas clinicas, y consecuen-
cias anestésicas de la Secuencia Moebius.

Estrategia de busqueda bibliografica: se reali-
76 una busqueda electronica en las bases de datos
PubMed, MdConsult, ScienceDirect, Scopus, EBS-
CO Discovery Service y EBSCOhost, limitandose
la busqueda a articulos publicados entre enero de
2005 y diciembre de 2011. Lenguas consideradas:
inglés y espafiol.

Términos claves: se realizé la biisqueda con las
palabras claves obtenidas del Mesh: Moebius se-
quence, anesthesia, anesthesiology, intubation, pe-
diatrics. También se realiz6 con las palabras claves
obtenidas del DeCS: Secuencia de Moebius, anes-
tesia, anestesiologia, intubacion, pediatria.

Métodos de revision: se estudiaron titulos y re-
sumenes de los articulos identificados en las bases
de datos.

Recopilacion y analisis de datos: se evaluaron
los estudios de forma independiente.

Resultados. La btsqueda arrojo 111 estudios.
Se revisaron los resimenes y se seleccionaron los
que trataban sobre los criterios centrales de la re-
vision: etiologia, fisiopatologia, caracteristicas ana-

tomicas y caracteristicas clinicas, e implicaciones
anestésicas de la Secuencia de Moebius. 19 publi-
caciones cumplieron con los criterios de inclusion.

Definicion

La Secuencia de Moebius se define por la au-
sencia de expresion facial, escurrimiento de saliva,
estrabismo, y dificultades para hablar y tragar se-
cundaria a la disgénesis o disrupcion del desarrollo
de los pares craneales sexto y séptimo. El sexto par
craneal o nervio abducens inerva el haz muscular
en la pared lateral de la orbita ocular que permite
llevar el globo ocular hacia afuera, mientras que el
séptimo par craneal o nervio facial, envia sus ramas
a todos los musculos que controlan la expresion fa-
cial, y la apertura de ojos y boca.

Historia

En 1888, en el Munchener Medicinischi Wo-
chenschrift (Semanario Médico de Munich), el
oftalmoélogo aleman Paul Julius Moebius describio
detalladamente la secuencia que llevaria su nom-
bre; relata acertadamente la paralisis facial y la pa-
ralisis de la mirada horizontal con preservacion de
la convergencia ocular. Moebius compard uno de
sus pacientes con otro descrito previamente por el
neur6logo aleman Albrecht Von Graefe en el vo-
lumen VI del Manual de Oftalmologia de Graefe,
e igualmente otros casos reportados por J.J. Chi-
solm, Foville, y Féréol. La de Moebius fue la pri-
mera descripcion como entidad independiente'-.
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Etiologia

No es claro si la Secuencia de Moebius es pro-
ducto de un desarrollo embrionario anormal, o de la
degeneracion tardia de una estructura previamente
formada. La hipotesis mas comun es la disrupcion
extrinseca de la morfogénesis de las arterias basi-
lar o vertebral en un estadio critico de la gestacion.
Ello se traduciria en la ausencia de desarrollo de
los nucleos de los pares craneales VI y VII, y la
aparicion de calcificaciones y aplanamiento en el
piso del cuarto ventriculo (sugiriendo la ausencia
de coliculo facial)**. En algin momento alrededor
de la semana 17 de gestacion, la disrupcion del
aporte sanguineo del mesencéfalo, puente y por-
cion superior de la médula, causaria la Secuencia
de Moebius. El resultado de esta serie de sucesos
es a lo que se conoce como disgenesia del tallo ce-
rebral’. La disrupcion del desarrollo de las arterias
mencionadas se ha atribuido a una variedad amplia
de factores: calor, hipoxia, infeccion, benzodiaze-
pinas, alcohol, cocaina, etc*”.

Recientemente, se ha esclarecido que la exposi-
cion al misoprostol durante la gestacion tiene fuerte
y consistente asociacion con el resurgimiento de la
Secuencia de Moebius. El mecanismo de toxicidad
del misoprostol parece estar dado por el efecto de
la hipoxia sobre el neurodesarrollo en una etapa
altamente dependiente de oxigeno. La vasocons-
triccion de las arterias uterinas o el efecto hipoxico
de las contracciones uterinas inducidas por el mi-
soprostol truncaria la formacion de los nucleos de
los pares craneales implicados®. En este sentido, da
Silva dal Pizzol et al realizaron la revision sistema-
tica mas grande hecha hasta la fecha para determi-
nar si existia una relacion real entre la exposicion
al misoprostol y defectos congénitos, entre ellos, la
Secuencia de Moebius. Utilizando cuatro estudios
de casos y controles que totalizaban 4.899 casos y
5.742 controles, los autores encontraron un odds
ratio de 25,31 (IC 95% [11,11-57,66]) para los pa-
cientes que tenian Moebius y habian sido expuestos
al misoprostol’.

La mayoria de los casos son esporadicos sin
antecedentes familiares. Sin embargo, también han
sido reportados casos de trasmision autosomica.
Los dos locus potencialmente implicados se
localizan en los cromosomas 3 y 13 (3q21-q22 y
13q12.2-q13, respectivamente)®’.

Manifestaciones clinicas

Los pacientes con la Secuencia de Moebius pre-
sentan hallazgos fenotipicos particulares: baja im-
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plantacion del pabellon auricular, anomalias de los
lobulos de los oidos, fascies inexpresiva, microg-
natia, microstomia, apertura oral limitada, y so-
brecrecimiento premaxilar. Ocasionalmente, labio
leporino y paladar hendido, y ausencia de los mus-
culos pectorales (sindrome de Moebius-Poland).
También se han descrito casos de anquiloglosia, en
los cuales el frenillo lingual es muy corto, y casos
donde parte de la lengua esta adherida al paladar o
labios!®!!,

El compromiso de los pares craneales VIy VII
produce sefiales propias: cierre incompleto de los
parpados durante el suefio, ulceras corneales, escu-
rrimiento permanente de saliva, estrabismo conver-
gente y ausencia de movimientos de los musculos
de la expresion facial (aun durante el llanto). El
compromiso del V (trigémino), IX (glosofaringeo),
X (vago) y XII (hipogloso) pares craneales no es
raro. Produce trastornos en la deglucion, reflujo
gastroesofagico, hipoglosia, dificultades para suc-
cionar, crisis de broncoespasmo, disartria, disfagia,
regurgitacion gastrica, y vaciamiento gastrico len-
to'2. Sintomas menos frecuentes comprenden neu-
ropatia periférica y neuropatia autonomica. Las as-
piraciones a repeticion pueden conducir a cambios
pulmonares crénicos con reduccion de la funcion
pulmonar'®. También pueden presentarse trismus,
hipoacusia, hipotonia muscular y disfuncién respi-
ratoria central>!%15,

La asociacion con anormalidades de las extre-
midades se ha descrito hasta en el 50% de los ca-
sos'?. Incluyen: pie equino, sindactilia, amputacion
congénita, dedos rudimentarios®. Otros trastornos
descritos son desordenes convulsivos, hipotonia,
hipogonadismo hipogonadotrépico y algiin grado
de retardo mental®.

Las técnicas diagnoésticas auxiliares han per-
mitido determinar otras anormalidades asociadas
a esta secuencia, tales como: anormalidades verte-
brales, hipoplasia cerebelar, laringotraqueomalacia,
comunicacion interventricular, dextrocardia, etc.

Tratamiento quirargico

Los pacientes con Moebius son llevados a salas
de cirugia para correccion de estrabismo o ptosis
palpebral, cirugia de paladar hendido, correccion
de anormalidades en las extremidades, cirugia
plastica u otorrinolaringoldgica, herniorrafias, etc®.
En la serie de Ames et al la cirugia mas frecuente
fue el trasplante segmentario del musculo gracilis
para mejorar la expresion facial, el habla, y evitar
la salida involuntaria y permanente de saliva. En
dicha cirugia, un segmento del musculo gracilis
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se moviliza a la cara, donde se vasculariza con la
arteria y vena facial, y se conecta a un nervio facial
funcionante (facial contralateral, masetero®.

Implicaciones anestésicas

Accesos venosos:

La venoclisis puede ser un reto porque los pa-
cientes con Moebius pueden tener extremidades
cortas u otras deformidades'. El 68% de los pa-
cientes de la serie de Ferguson tenia anormalidades
en las extremidades superiores o inferiores'?.

Evaluacion preanestésica:

Durante la interaccion en la consulta preanesté-
sica, el anestesidlogo debera recordar que, aunque
la apariencia facial y el salivado constante sugie-
ran lo contrario, la mayoria de los pacientes con
Moebius tienen un desarrollo intelectual normal'.
Otros autores, como Ames, describen que la inci-
dencia de trastornos del desarrollo puede ser tan
alta como 75%, y desaconseja el uso de disposi-
tivos PCA (Analgesia Controlada por el Paciente,
por su sigla en inglés) en tales pacientes®.

La presencia de cardiopatia en mas de la quin-
ta parte de estos pacientes (21% en la serie de
Ferguson) obliga a considerar los casos donde la
profilaxis antibidtica es necesaria'? e igualmen-
te la realizacion de ecocardiograma para valo-
rar la severidad y caracteristicas de la anomalia.
Los pacientes con trastornos convulsivos deben
continuar el manejo anticonvulsivante, y si el
anestesiologo no estd completamente seguro de
la rigurosidad del tratamiento debera solicitar
niveles séricos del medicamento®. Si ésta es la
situacion, las dosis de los relajantes musculares
y otros anestésicos IV deben reajustarse porque
ciertos medicamentos anticonvulsivantes inducen
enzimas hepaticas, como la y-glutamil transpepti-
dasa'’. En caso de reflujo gastroesofagico estable-
cido, los proquinéticos y antagonistas H2 estan
indicados, asi como realizar presion cricoidea du-
rante la intubacion.

Via aérea:

Es de antemano una via aérea dificil por la pre-
sencia, entre otros, de apertura oral limitada, mi-
crognatia, retrognatia, hipoplasia mandibular, y
paladar hendido'. Ferguson reporta una incidencia
de intubacion dificil o fallida en 13 de 41 intentos
(31%)'?, en tanto que Ames reporta una incidencia
de 28,3%. En estos pacientes debe conservarse la
ventilacion espontanea y evitar el uso de relajantes
musculares. La mascara laringea y el fibrobroncos-
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copio son métodos alternos que deben estar dispo-
nibles inmediatamente. En casos de trasplante de
musculo gracilis en la cara, Ames recomienda intu-
bacion nasal con la finalidad que el cirujano pueda
observar y manipular el area perioral®.

Los casos complicados son resueltos por Fergu-
son con el uso del Belscope, o ventilacion con mas-
cara facial y canula de Guedel. En su serie de 7 pa-
cientes pediatricos con via aérea dificil, la doctora
Hackell realizé intubacion traqueal exitosa con el
videolaringoscopio Storz en un paciente Moebius
quien tenia una adherencia entre el labio y la len-
gual®,

Induccion:

Toda vez que los pacientes Moebius pueden
tener apnea central, el anestesiologo debe ser cau-
teloso a la administracion de opiodes y benzodia-
zepinas, evitandolos en la medida de lo posible y
utilizando los agentes anestésicos con la vida me-
dia mas corta®'°. A la hora de planear la induccion
es importante saber que hay una considerable su-
perposicion entre la Secuencia de Moebius y des-
ordenes neuromusculares tales como la distrofia
miotoénica infantil, la distrofia escapulo-humeral, y
la enfermedad de Charcot-Marie-Tooth!>. En con-
secuencia, el uso de succinilcolina como relajante
muscular se constituye en la Gltima opcion ante el
riesgo inaceptablemente elevado de desarrollar hi-
pertermia maligna, hiperkalemia y rabdomiolisis®.
Lahipotonia de los musculos respiratorios puede ser
exacerbada por el efecto residual de los relajantes
musculares, conduciendo a falla respiratoria en
el postoperatorio inmediato (aun con relajantes
musculares de accion intermedia como el atracurio
y el vecuronio). Gondipalli recomienda el uso de
mivacurio por su corta vida media en pacientes con
miopatias®.

Intraoperatorio:

Los pacientes con Secuencia de Moebius estan
especialmente predispuestos a desarrollar compli-
caciones corneales por su impedimento para hacer
oclusion palpebral completa. Durante la cirugia, se
debe tener especial cuidado en proteger los ojos,
cerrandolos con la ayuda de adhesivos y aplicando
lubricantes rutinariamente'?. Krajcirik recomienda
evitar el uso de anestésicos volatiles por su tenden-
cia a producir depresion miocardica, lo cual puede
agravar la funcién de bomba en pacientes con pato-
logia cardiaca previa'®. Se ha reportado un caso de
hepatotoxicidad por desfluorane'®, en lo que parece
ser una reaccion de sensibilizacion, debido a que a
este paciente se le habia administrado isofluorane
en dos cirugias previas.
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JAnestesia regional?:

No estd contraindicada. No obstante debe
tenerse presente que hasta el 5% de los pacientes'
pueden tener una neuropatia periférica previa, por
lo que en caso de bloquear el neuroeje o realizar
bloqueos periféricos, los déficits neuroldgicos del
paciente deben documentarse claramente antes
del procedimiento, para evitar reclamos de los
familiares por supuestas lesiones secundarias al
acto anestésico.

Despertar y sala de recuperacion:

Durante la emergencia de una anestesia general,
debe administrarse antisialogogos como glicopirro-
lato, atropina o escopolamina'® por la inhabilidad
de los pacientes con Secuencia Moebius para el
manejo de las secreciones y deglucion alterada,
susceptibilidad a la broncoaspiracién y obstruc-
cion respiratoria por broncoespasmo'®!®. Para el

dolor postoperatorio, los antiinflamatorios no este-
roidales son los medicamentos de eleccion por la
ausencia de efecto depresor respiratorio (ketorola-
co, ketoprofeno). En casos de intenso dolor puede
usarse, agonistas-antagonistas de los receptores i,
con limitado efecto sobre la funcioén respiratoria
(tramadol, nalbufina).

CONCLUSION

Las cifras crecientes en el nimero de casos de
Moebius deben prepararnos para el manejo de la via
aérea dificil, los trastornos deglutorios, la proclivi-
dad a la broncoaspiracion, la susceptibilidad a rela-
jantes musculares, el manejo del exceso de secrecio-
nes, etc. So6lo el conocimiento de sus aspectos mas
relevantes nos capacitara para brindar una anestesia
segura en pacientes con la Secuencia de Moebius.
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