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A sindrome de M&ebius consiste em uma paralisia congénita unilateral ou bilate-
Editado por: ral do VI e VIl pares cranianos associada &s alteragdes faciais e ortopédicas. A
Juliana Ramos de Andrade isquemia fetal transitéria, fatores ambientais e genéticos séo causas importantes. O
misoprostol é o principio ativo do Cytotec®, uma droga utilizada para o fratamento
da dlcera péptica que atua na contratilidade uterina quando empregada durante
a gravidez. Este trabalho teve como obijetivo descrever as principais caracteristicas
clinicas da sindrome de Méebius, relatando um caso com énfase nas alteracdes
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Sindrome de Méebius

Misoprostol do misoprostol durante o primeiro trimestre da gravidez como um fator etiolégico
Anormalidades congénitas importante dessa condicéo.
Resumo

Mébius syndrome consists of a unilateral or bilateral congenital paralysis of the
VI and VIl cranial pars associated with facial and orthopedic alterations. Transient
fetal ischemia, environmental and genetic factors are important causes. Misoprostol
is the active principle of Cytotec®, a drug used for the treatment of peptic ulcer
that acts on uterine contractility when used during pregnancy. This study aimed
to describe the main clinical features of Méebius Syndrome, reporting a case
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gl syndrome emphasizing facial and orthopedic changes, as well as drawing attention to the
Misoprostol association of misoprostol use during the first trimester of pregnancy as an important
Congenital abnormalities etiologiccﬂ factor of this condition.
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Introducao

Asindrome de Méebius é uma condicéo rara, car-
acterizada por paralisia congénita facial, unilat-
eral ou bilateral, atrofia da musculatura da lingua e
anomalias musculares e ésseas, mais frequentemente
localizadas nas partes distais das extremidades supe-
riores e inferiores.’2

A primeira descricgo dessa sindrome facial congénita
foi feita por Von Graefe em 1880, que relatou o caso
de um paciente com paralisia do VIl nervo craniano.'3#
Posteriormente, Paul Méebius, neurologista aleméo, em
1892, estudou 43 casos de paralisia do VI e VIl nervos
cranianos, identificando um grupo de é pacientes
que apresentavam paralisia dos nervos faciais e dos
abducentes. Desde entéo, o nome de Moebius tem
sido associado a esta sindrome. !5

As alteragdes faciais que os portadores da sindrome
de Mbebius apresentam acarretam um aspecto
inexpressivo, com auséncia fotal da mimica facial, o
que faz com que as manifestagdes de alegria, tristeza,
emogdes e dor s6 possam ser detectadas através de
trocas fonéticas com sons sibilantes. !4

Essas alteragdes da expresséo acarretam distorbios
emocionais que podem ser confundidos com algum
grau de deficiéencia mental, embora a inteligéncia
seja geralmente normal, mas s&o encontrados graus
variados de retardo mental em cerca de 10% a 50%
dos casos.*

Estima-se que no Brasil existam em torno de 600 casos
e nos Estados Unidos 1.000 criangas portadoras dessa
sindrome. Sua etiologia é desconhecida, porém parece
estar relacionada com a insuficiéncia uteroplacentaria
em determinado momento da organogénese, levando
a uma isquemia fetal transitéria, comprometendo os
nicleos dos pares cranianos.'%¢

No que diz respeito ao uso do misoprostol (Cytotec®),
este medicamento apresenta uma potente acdo
uteroténica, comprometendo a circulagdo fetal em
decorréncia da vasoconstriccéo arterial que promove
alteragdes fenotipicas no local da isquemia.”®

Além do mais, a incidéncia da sindrome de Mé&ebius
vem aumentando devido provavelmente ao uso ilegal
do misoprostol, um andlago da prostaglandina E,
indicado para tratamento de Glceras gastricas e
também utilizado como abortivo.?'°

O objetivo deste trabalho é descrever as principais
caracteristicas clinicas da sindrome de Méebius,

enfatizando as alteragdes faciais e ortopédicas, bem
como chamar a atencdo da associacdo do uso do
misoprostol durante o primeiro trimestre da gravidez
como causa importante dessa condico.

Relato de Caso

Paciente do sexo feminino, cor branca, 6 anos de
idade e inteligéncia normal. Recebeu as imunizacaes
regularmente e n&o apresentou doenca na infancia.

O diagnéstico da sindrome foi firmado por equipe
multidisciplinar, ~ constando  de  neuropediatra,
oftalmologista, ortopedista e psicélogo. Foram
solicitados ~ exames  complementares  incluindo
radiografias simples, tomografias computadorizadas e
ressondncia magnética.

Ao exame clinico a paciente apresentou facies de
“mascara”, onde a crianca demonstrou auséncia da
mimica facial, boca entreaberta, trocas fonéticas e
lingua estreita e estrabismo convergente (Figura 1).

Do ponto de vista orfopédico constataram-se defeitos
terminais transversos nos membros superiores e
inferiores (Figuras 2 e 3).

Figura 1. Fécies caracteristica em mdscara (expresséo
facial ausente). Observar estrabismo convergente.

Figura 2. Mostra defeito terminal transverso nos
membros superiores.
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Figura 3. Mostra defeito terminal transverso nos
membros inferiores.

Comentarios

No Brasil a pratica do aborto é permitida legalmente
nos casos de estupro, quando a gravidez coloca
em risco a vida da gestante e em outras situacdes
especiais, como anencefalia fetal, passiveis
de julgamento legal. A gravidez indesejada é
inferrompida quase sempre de forma ilegal, sendo o
misoprostol utilizado largamente para tal finalidade,
adquirido clandestinamente em algumas farmacias.

O misoprostol é indicado para o tratamento
de alteracdes do trato gastrintestinal superiores
provocadas pelo uso de anti-inflamatérios
ndo hormonais. Como abortivo, entretanto, a
utilizacdo dessa droga néo é efetiva, verificando-
se, ndo raro, gestacdes a termo com consequentes
malformacées.®¢7 Dentre as malformacdes é citada
a sindrome de M&ebius. Neste relato de caso foi
identificado o uso desta droga pela genitora da
paciente. E importante relatar que a maioria das
genitoras podem estar relutantes em admitir o uso do
misoprostol devido as implicages legais e morais do
uso de abortivos, podendo a incidéncia verdadeira
ser ainda maior.

A sindrome é bem caracterizada por alteracdes
faciais. A face inexpressiva e as dificuldades na fala
criam problemas na aceitacéo social e podem levar
a um diagnéstico incorreto de retardo mental.#%™
Segundo Jones'?, cerca de 15% dos pacientes com
a sindrome de Mé&ebius apresentam retardo mental.
Em nosso estudo, n&o foi constatado retardo mental.

Em relagéio &s malformagdes ortopédicas, os membros
inferiores foram acometidos com maior frequéncia,
sendo o pé equinovaro o mais comum, fato este que
estd de acordo com a literatura médica.''?'3 Em nossa
casuistica constatamos defeito terminal transverso
tanto nos membros superiores como nos inferiores.

No que diz respeito ao fratamento, a maioria dos
autores indica cirurgias corretivas  ortopédicas,
oftalmolégicas  para o estrabismo, fisioterapia
e, principalmente, muita dedicacdo e estimulo &
crianca.l

Consideracgoes Finais

A sindrome de Méebius ¢ muito rara e pouco
conhecida pelos médicos. E importante enfatizar
aos profissionais de satde que o uso do misoprostol
como abortivo em nosso pais tem se difundido,
sendo responsavel por um aumento do nimero de
malformagdes congénitas nos membros superiores e
inferiores.
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