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Oral manifestations of Mobius syndrome associated to the Poland
anomaly: a case report
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RESUMEN

El sindrome de Mobius es una anomalia congénita que causa parélisis de los nervios VI y VII pares craneanos.
Se caracteriza por malformaciones limbicas y créneo-buco-faciales. Asociada a Poland, presenta malforma-
cién del musculo pectoral mayor y anomalias en pies y manos. Por ser un sindrome que presenta anomalias
faciales y orales importantes como paladar ojival, mordida abierta, xerostomia, Gvula bifida, malformaciones
en la lengua, se destaca la necesidad de un abordaje odontoldgico eficaz con el fin de establecer una adecuada
salud oral y calidad de vida del paciente. En este trabajo, descripcién de un caso clinico, se expone los
aspectos clinicos generales y orales, asi como el tratamiento odontolégico realizado en una paciente portadora
del sindrome Mobius/Poland. Un abordaje enfocado en la orientacién del responsable y en el control de la
caries y la enfermedad periodontal, encontré una reduccién significativa en los indices de placa bacteriana y
sangrado gingival. Actualmente la paciente se encuentra en fase de mantenimiento. Como no hay cura para el
sindrome, el tratamiento es enfocado al control y mantenimiento de las manifestaciones orales.
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SUMMARY

The Mobius syndrome is a congenital paralysis of the sixth and seventh cranial nerves. It is characterized by
craniofacial and limb malformations. When it is associated to the Poland, the Mobius syndrome shows aplasia
of the pectoral muscle (Poland anomaly) and abnormalities of the feet and hands. The syndrome shows
important oral and facial abnormalities like gothic palate, open bite, dry mouth, bifid uvula, tongue alterations,
and because of this, there is the necessity of an effective odontological approach in order to establish an
adequate oral health and patient’s quality of life. In this study, the clinical case report shows the oral and
general clinical aspects, as well as the odontological treatment made in a patient who has the Mobius/Poland
syndrome. After the approach focus on the orientations to the carer and in the control of the periodontal and
carie diseases, it was realized a significative reduction in the visible plaque index (VPI) and gum bleeding index
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the control and maintenance of oral manifestations.
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(GBI). Currently, the patient is in maintenance. The syndrome is incurable; therefore, the treatment is based on
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INTRODUCCION

Se describe la asociacién de las anomalias Mobius y
Poland manifestacion rara en la literatura. Mientras
que algunos autores creen que es una asociacion
independiente, otros afirman que Poland, Mobius y
Poland/Mobius son variaciones de la misma condi-
cion (1).

El sindrome de Mobius es una alteraciéon congénita
rara que se caracteriza por la pardlisis de los nervios
VI y VII pares craneanos, que puede ser completa o
parcial, unilateral o bilateral, que resulta en un rostro
inexpresivo o poco expresivo (2). Otros signos son
las malformaciones limbicas (estructuras responsa-
bles por las emociones y comportamientos) y buco-
facial.

La etiologia y patogenia del sindrome de Mobius es
dudosa, pero existen dos teorias: genética (gen au-
tosémico dominante) e isquémica, considerando la
teratogenicidad como un factor etioldgico relevante
para ambos (3).

Las malformaciones craneo-buco-faciales pueden
comprender asimetria facial, patosis palpebral, es-
trabismo convergente, hipertelorismo, sordera, mal-
formacién del oido externo, base de la nariz ancha,
falta del parpado inferior, pliegues excéntricos, disfa-
gia, dificultad para succionar, microstomia, microg-
nasia, asimetria de la comisura labial, alteraciones
de la lengua (hipoglosia, aglosia o anquiloglosia),
fisura palatina, Gvula bifida, paladar alto y oligodon-
cia (3, 4). La malformacién (aplasia) del misculo
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pectoral mayor y simbraquidactilia conforman la aso-
ciaciéon del sindrome de Poland al Mobius (1).

El sindrome de Mobius, por ser una anomalia cra-
neofacial, con frecuencia causa problemas periodon-
tales, lesiones cariosas, deformidades en la lengua y
paladar (5). Aqui el papel fundamental del odontélo-
go en el manejo de estos pacientes, proporcionando
salud oral que influye en una mejor calidad de vida.
En este sentido, se destaca la importancia de la ca-
pacitacién de los profesionales en el tratamiento de
pacientes portadores de necesidades especiales.

El objetivo de este articulo es relatar el acompana-
miento clinico odontolégico de una paciente porta-
dora del sindrome de Mobius asociado a Poland,
desde su infancia hasta la vida adulta, con énfasis en
el abordaje de la educacién de sus familiares res-
ponsables.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

La paciente, de sexo femenino, de 26 anos de edad,
tez blanca, portadora de sindrome de Mobius/Poland,
inicio el tratamiento odontolégico a los 11 meses de
edad, en la clinica de Odontopediatria de la Facultad
de Odontologia de la Universidad Federal de Rio
Grande do Sul/UFRGS-Brasil, donde recibié un tra-
tamiento educativo-preventivo. Pasados 23 afos,
regresa a la Facultad, alli fue atendida en la Clinica
de Atencién Odontoldgica a Pacientes Portadores de
Necesidades Especiales, donde el padre refiere que
la paciente presenta dolor de diente.
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El diagnéstico del sindrome de Mobius asociado a
Poland fue realizado cuando la paciente tenia 8 anos
de edad, por el equipo de Genética Médica del Hos-
pital de las Clinicas de Porto Alegre.

En la anamnesis, la madre niega el uso de drogas
perjudiciales al feto durante la gestacién; padres sa-
ludables y sin consanguinidad y nacimiento por par-
to normal.

En el examen clinico general, se encuentra: agenesia
del musculo pectoral derecho (asociado a la anoma-
lia de Poland), estrabismo convergente, obesidad
morbida (causada por la ingesta de psicotrépicos
indicados en el tratamiento para evitar la automutila-
cion), rostro inexpresivo (Fig. 1), sindactilia (dedos
fusionados) en las manos derecha (Fig. 2) e izquier-
da, retraso mental profundo, alto grado de autismo,
audicién disminuida e incapacidad de habla.

Al examen extraoral, se observa hipoplasia del labio
superior, queilitis angular y respiracién oral. Ya, en el
examen intraoral, hay presencia de mordida abierta
anterior, macroglosia (Fig. 3), paladar alto, sangrado
gingival generalizado, indice de placa bacteriana vi-
sible igual al 100%, cavidad profunda cariosa y acti-
va en el 18 y erupcién ectdpica palatina de 15, que
dificulta la masticacion.

Fig. 1. Aspecto fisico general de la paciente, donde se evidencia la
agenesia del musculo pectoral derecho, estrabismo convergente,
obesidad moérbida, rostro inexpresivo, macroglosia e hipotonia
lingual.

Fig. 2. Presencia de sindactilia (dedos fusionados) en la mano derecha.

El tratamiento odontolégico hace énfasis en la ins-
truccién de higiene oral al familiar responsable por la
paciente y aplicacién topica de flGor durante cuatro
semanas, acompanado por raspado gingival de to-
dos los sectantes y profilaxis.

Se realizaron las exodoncias de los dientes: 15, por
su erupcion ectdpica por palatino, y del 18 debido a
la lesién cariosa activa profunda.

Simultdneamente, se prescribié control quimico de
la placa bacteriana con clorhexidina al 2% en gel,

Fig. 3. Aspecto oral de la paciente después del tratamiento y el uso
del mantenedor de apertura alternativo.
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por medio de dos aplicaciones diarias y cepillado
correcto.

Después del tratamiento, se obtiene una mejoria en
el cuadro clinico odontolégico de la paciente: dismi-
nucién de los indices de placa visible y sangrado
gingival (ISG = 30%), ausencia de lesiones cariosas
activas y célculo dental (Fig. 3).

La paciente se encuentra en fase de mantenimiento,
realizada cada 3 meses en la Facultad de Odontolo-
gia de la Universidad Federal de Rio Grande do Sul,
con el acompanhamiento del equipo de Genética
Médica del Hospital de las Clinicas de Porto Alegre.

DISCUSION

La presentacion del sindrome de Mobius/Poland es
rara. Segun Stromland et al. 2002 (6), de los 25
pacientes con sindrome de Moebius, solamente dos
presentaban Poland. Silvani et al. 1981 (7), asocia
Poland a Mobius en 13% de los casos.

El tratamiento odontolégico de los pacientes con sin-
drome de Mobius es limitado por la movilidad y de-
sarrollo de la musculatura de la cavidad oral y perio-
ral disminuido, dificultando asi, la practica de una
higiene oral adecuada (8). Para alcanzar un acondi-
cionamiento bucal del paciente, se hace necesaria
una accién educativa con las personas responsables
del paciente, paralela a la intervencién profesional.

Después de 23 anos, la paciente regresé a la facul-
tad, pues presenté sintomatologia dolorosa en el
diente 18. El tratamiento indicado fue la exodoncia,
porque presentaba una cavidad profunda activa, con
compromiso pulpar e indicacién de endodoncia. Sin
embargo es conocido que el tratamiento de conduc-
tos de un tercer molar presenta limitaciones técnicas
agravadas por las caracteristicas sindrémicas de la
paciente, razén por la cual se toma la decisiéon de
realizar la exodoncia. Por las mismas dificultades
asociadas al sindrome, impiden que se lleve a cabo
el mantenimiento de un tratamiento ortodéncico, se
realizé la exodoncia del 15 que estaba posicionado
fuera del arco dental, por palatino. Los procedimien-
tos invasivos fueron realizados en dos sesiones. Las
personas portadoras de este sindrome son mas
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vulnerables a sufrir enfermedades bucales debido a la
disminucién de la funcién de los misculos mastica-
torios, lengua hipoplésica, y ausencia de sellado peri-
oral (9), dificultando asi la higiene oral. Se puede de-
cir, que las lesiones cariosas pueden ser atribuidas, en
parte, a la higiene oral deficiente y a una dieta inade-
cuada, que normalmente es pastosa y azucarada. Ni-
fos o adultos con dificultad de aprendizaje y anoma-
lias limbicas son incapaces de cooperar con un
cuidado diario de higiene oral, aumentando de esta
forma, la incidencia de caries y enfermedad periodon-
tal (8). Conforme con este mismo estudio, la enfer-
medad periodontal se observo en todos los cuadran-
tes en la mayoria de los doce pacientes analizados.
Entendemos, entonces, la importancia de realizar un
abordaje educativo al adulto responsable por el pa-
ciente, explicandole las causas de ambas enferme-
dades para que el cuadro clinico se mantenga esta-
ble, es decir, sin la presencia de enfermedades activas.

El tratamiento se da por la intervenciéon adecuada
del profesional conjuntamente con el cuidado en
casa, incentivando la higiene oral diaria con méto-
dos apropiados, dando como resultado una salud
oral que contribuya con una mejora del estado ge-
neral del paciente. Un método que facilita el examen
oral y los procedimientos odontolégicos es el uso de
un mantenedor de apertura, ya que muchos pacien-
tes con necesidades especiales presentan sistema
nervioso central comprometido, movimientos invo-
luntarios o hipotdnicos, ademas de macroglosia. El
mantenedor de apertura alternativo (Fig. 3) consiste
en un trozo de tubo de PVC que es de bajo costo y se
encuentra facilmente en almacenes de materiales de
construccién, ademas de adaptarse bien al dedo in-
dice del profesional, protege de posibles mordidas al
responsable permitiendo una adecuada higienizacion
diaria de la cavidad oral de forma préactica y segura,
facilitando el mantenimiento de la salud oral del pa-
ciente especial.

El abordaje preventivo fue el eje del tratamiento, por
medio de raspados supragingivales y pulido denta-
rio, aplicaciones tépicas de flGor para controlar la
actividad cariosa de la paciente. Ademaés, la orienta-
cién para la higienizacién diaria con clorhexidina 2%
en gel se justifica por la dificultad del control meca-
nico aislado, destacando la utilizacién de ambas téc-
nicas. La educacién se efectué por medio de la ex-
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plicacién de los habitos de higiene oral y orientaciéon
de la dieta al responsable del paciente. Las consultas
ambulatorias realizadas en la Facultad de Odontolo-
gia de la Universidad Federal de Rio Grande do Sul
fueron posibles gracias a la ayuda del padre y al
manejo de comportamiento realizado por los profe-
sionales que la atendieron. El manejo ambulatorial,
en detrimento del hospitalario, se vuelve menos trau-
matico y con menos riesgos para el paciente, asi
como su menor costo. La paciente sera acompana-
da en consultas de mantenimiento, ya que el trata-
miento propuesto fue concluido. Es importante re-
saltar que la paciente siempre tuvo acompanamiento
médico, manteniendo una interaccién entre los pro-
fesionales que la trataron. La paciente hace visitas
periédicas al médico y al odontélogo, tratando los
sintomas del sindrome de manera integral, con el fin
de alcanzar mejoras en su calidad de vida.

Por presentar un cuadro de parélisis facial, la higiene
oral es dificil y el riesgo de enfermedades orales son
mayores y precoces en pacientes con sindrome de
Mobius/Poland. La intervencion odontolégica debe
realizarse temprano, debido a las caracteristicas in-
herentes a este sindrome. El abordaje multidiscipli-
nario es esencial para un tratamiento adecuado, ade-
mas, el compromiso con la familia, el desarrollo de
una relacion de confianza con los profesionales de-
ben ser la pauta de toda terapéutica de tratamiento
del paciente con sindrome de Mobius/Poland.
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