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RESUMO

Objetivo: Descrever as caracteristicas sociodemograficas e clinicas de um grupo de criangas
com Sindrome de Mobius. Métodos: A pesquisa, quantitativa, descritiva, documental
e transversal foi realizada em um servigo de estimulagdo precoce, no municipio de
Fortaleza-CE, Brasil, em 2009. Resultados: Na analise de nove criangas em atendimento,
observou-se que as maes eramjovens ao engravidar (médiade 24 anos), tinhamrelacionamentos
estaveis; metade havia cursado o ensino médio e outra metade, o fundamental. A maioria das
familias (77,8%) arrecadava mensalmente menos de um salario minimo. Todas as criangas
nasceram a termo, € a maioria, de parto cesareo (77,8%). Um percentual de 77,8% apresentou
intercorréncias neonatais, o que justificou o ingresso precoce no centro de acompanhamento
ao desenvolvimento. Quanto as caracteristicas peculiares a sindrome, verificou-se presenca
de paralisia facial, pés tortos e hipotonia em todos os casos e, de estrabismo em 88,9%. Um
total de 55,6% apresentou outras malformagdes, como auséncia de quirodactilos. O Cytotec®
foi utilizado como medida para interrupgdo da gravidez em 55,6% dos casos. Conclusdo:
As criangas com Mobius sdo filhas de maes jovens de relacionamentos estaveis, e baixa
renda. Embora nascidas a termo, tiveram intercorréncias neonatais. Paralisia facial bilateral,
estrabismo, pés tortos, além de hipotonia foram as caracteristicas mais associadas.

Descritores: Crianca; Sindrome de M&bius; Misoprostol.
ABSTRACT

Objective: To describe the socio-demographic and clinical characteristics of a group of
children with Mébius syndrome. Methods: The quantitative, descriptive, documentary and
transversal research, was performed at an early intervention medical institution in the city of
Fortaleza-CE, Brazil in 2009. Results: The analysis of nine children in attendance revealed
that their mothers were pregnant at the early average age of 24, with stable relationships,
half of them graduated from high school and the other half, from fundamental school. Most
families (77.8%) had a monthly income below the minimum wage. All children were born
at term, the majority by cesarean section (77.8%). Neonatal intercurrences were verified in
77.8% of children, which justified their early introduction to the counseling center for child
development. Regarding the peculiar characteristics of the syndrome, facial palsy, clubfeet
and hypotonia were present in all cases, and strabismus in 88.9% of them. An amount of
55.6% of children showed other abnormalities, such as lack of fingers and toes. Cytotec®
had been used as a measure to terminate pregnancy in 55.6% of cases. Conclusion: Children
with Mébius are mostly born from mothers which underwent full term pregnancies, living
up with monthly minimum wage, in stable relationships. Although being born at term, the
children went through neonatal complications. Bilateral facial palsy, strabismus, club feet,
and hypotonia were the most related clinical characteristics.

Descriptors: Child; Mébius Syndrome; Misoprostol.
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INTRODUCAO

A Sindrome de Mobius foi descrita, pela primeira vez,
em 1880, por Von Graaefe, que relatou o caso de um paciente
com paralisia do nervo facial (VII par craniano). Em 1888,
Paul Mdbius descreveu um individuo com enfraquecimento
facial bilateral congénito, malformagdo de musculo peitoral,
sindactilia e auséncia de abdugdo ocular. E, naquela época,
ampliou os sinais e sintomas anteriormente descritos por
Von Graaefe, incluindo a paralisia do nervo abducente
(VI par)P. Os mecanismos fisiopatologicos da sindrome
iniciam-se na fase embrionaria e suas manifestacdes
prosseguem por todo o crescimento do individuo. Nao ha
predilegdo por raga, localizagdo geografica ou sexo®.

Estudos apontam para correlagdo da alteragdo com o uso
do misoprostol (principio ativo do medicamento Cyfotec,
comercializado para tratamento da Ulcera géstrica), analogo
da prostaglandina. Algumas gestantes utilizam-no para fins
abortivos, no primeiro trimestre da gravidez, principalmente
em regides onde ha proibi¢do do aborto*7. Tal medicacdo
afeta a contratilidade uterina e irrigacdo sanguinea do feto,
gerando isquemia com necrose, ¢ ocasional calcificagdo do
nucleo do nervo facial®.

A sindrome pode apresentar-se associada a outros
fatores, como ao uso de drogas (alcool ou cocaina) pela
gestante, ou isquemia fetal transitoria em determinado
periodo da gestacdo’®. Ainda ¢ desconhecida a razdo
concreta para ocorréncia de tal deformidade, mesmo com o
estudo de varias hipoteses.

Dentre os sinais e sintomas descritos, destacam-se
a incapacidade para sugar ao nascimento; fechamento
incompleto das pélpebras durante o sono; face com
aspecto de “mascara”; estrabismo convergente; auséncia
de movimentagdo lateral dos olhos e do piscar; fraqueza
muscular na parte superior do corpo; alteracdes nos
dentes e na fala; problemas auditivos ¢ malformagdes de
extremidades, dentre outros®!'?. Comumente sdo descritas
as disfunc¢des 6culo motoras. Pouco se sabe quanto as demais
caracteristicas dessa populacdo. Empiricamente observa-se
apresenga de miopatia primaria e, consequente atraso motor,
decorrente das alteragdes nos sistema musculoesquelético
e neuromotor em alguns casos. Entretanto, ha escassez de
relatos na literatura vigente. Além disso, ainda € pouco clara
a associagdo da sindrome a administragdo de misoprostol,
usado como medida abortiva pelas maes, no primeiro
trimestre da gestacao.

E de fundamental importancia a descrigio das
caracteristicas socio-demograficas e clinicas do grupo de
criancas, corpus desta pesquisa, com Sindrome de Mdbius,
atendidas em uma instituicdo de Fortaleza, Ceard, para
auxiliar no prognostico e nortear condutas terapéuticas, bem
como alertar profissionais de saude quanto a importancia
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do registro para conhecimento e compreensdo das
caracteristicas dessa clientela para seu controle e prevengao.

O interesse pelo tema surgiu a partir da experiéncia da
autora como fisioterapeuta neurofuncional em um centro de
estimulagao precoce em Fortaleza, o que possibilitou verificar
a ocorréncia da sindrome. Os poucos estudos existentes
sobre o assunto estimularam o desejo de se conhecer as
caracteristicas das criangas que procuram tratamento por
estimulacdo precoce em institui¢cdes especializadas. Sentiu-
se, dessa forma, a necessidade de saber: quem sdao as
criangas que chegam a referida instituicdo, com o quadro
clinico de sindrome de Mdbius? Responder a essa questdo
pode possibilitar o estabelecimento de acdes das equipes de
saude mais direcionadas a essa clientela, bem como elucidar
dados relevantes, ainda pouco explorados, favorecendo a
compreensdo do quadro clinico da crianga como ser tnico ¢
complexo, com suas respectivas peculiaridades.

O objetivo do estudo é descrever as caracteristicas
sociodemograficas e clinicas de criangas com Sindrome de
Mobius atendidas em um servigo de estimulag¢@o precoce,
no municipio de Fortaleza, Ceara.

METODOS

Pesquisa de natureza quantitativa, descritiva,
documental, do tipo transversal, apropriada para descrever
caracteristicas de populacdes no que diz respeito a
determinadas variaveis e a seus padrdes de distribuigao?.
Os objetos de estudo foram criancas acompanhadas em
uma instituicdo de referéncia em atendimentos terciarios,
com foco no desenvolvimento infantil. A referida
institui¢do funciona no complexo hospitalar da Faculdade
de Medicina da Universidade Federal do Ceara e assiste,
ha 23 anos, criangas com distirbios no desenvolvimento
neuropsicomotor,  paralisias  cerebrais,  patologias
neuromusculares, déficits  sensoriais, malformagdes
congeénitas, dentre elas a Sindrome de Mobius.

O universo da institui¢do ¢ constituido por criangas
de diferentes classes sociais assistidas pelo Sistema Unico
de Saude. A maioria ¢ oriunda do servigo de follow up
da Maternidade Escola da Universidade. As demais sdo
provenientes de outras maternidades, encaminhadas por
equipes de saude, ou ainda da busca espontanea ao servico.
Em média, 600 criangas perpassam mensalmente o servigo,
sendo distribuidas em diversas modalidades terapéuticas, a
depender de suas necessidades.

A populacdo foi constituida pelas nove (9) criangas
diagnosticadas com sindrome de Mdbius que se encontravam
em acompanhamento terap€utico na instituigdo até o
periodo da coleta de dados. Nao foram adotados critérios
de exclusao.
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Realizou-se a coleta entre margo e abril de 2009.
Os responsaveis pelas criancas envolvidas no estudo
foram esclarecidos sobre os objetivos da pesquisa, e seus
direitos foram resguardados pela assinatura do Termo de
Consentimento Livre e Esclarecido. O diretor da instituigdo
assinou o termo de fiel depositario, autorizando a realiza¢ao
da pesquisa.

Foi preenchido um questionario a partir do historico
da crianga, quanto aos aspectos sociais e demograficos,
com base em fontes secunddrias (prontuarios) da
institui¢do. Caracteristicas clinicas peculiares a sindrome
foram observadas durante a avaliacdo direta das criangas.
Coletaram-se dados relativos as maes das criangas (idade
materna; numero da gestagdo; uso de misoprostol e/ou
outras drogas (alcool e/ou fumo), escolaridade; estabilidade
em relacionamentos, renda familiar e moradia). Quanto aos
dados neonatais, observou-se o local de nascimento e tipo
de parto, historico de intercorréncias ao nascimento, tempo
de hospitalizagdo em bergario, idade gestacional. Além
disso, dados relativos ao sexo, peso, estatura ¢ perimetro
cefélico, e a idade apresentada ao iniciar o tratamento, bem
como a atual.

Também foram registradas as caracteristicas peculiares
a sindrome, (presenca de pé torto congénito, bem como
outras deformidades, uso de talas ou botas ortopédicas
para corre¢do de pés tortos, submissdo a procedimentos

cirurgicos, paralisia facial, estado do tonus muscular e
alteragdes oftalmologicas e auditivas).

Apos a coleta, os dados foram analisados por meio
de estatistica descritiva, utilizando-se o software Excel,
e os resultados expressos em quadros e, posteriormente,
discutidos com base na literatura vigente.

A presente pesquisa seguiu o0s preceitos éticos da
resolucdo 196/96 do Conselho Nacional de Saude (CNS)
do Ministério da Satde (MS)!"?, tendo sido aprovada pelo
Comité de Etica em Pesquisa da Faculdade Integrada do
Ceara, sob protocolo de n° 089/07.

RESULTADOS

Observou-se que 77,8% (N =7) das maes sdo jovens,
com a idade média de 24 anos. Cerca de 80% (N =7)
apresentavam relacdo estavel com o parceiro e, destas,
66,7% (N =6) eram casadas, ¢ 33,3% (N =4) relataram ter
sido sua primeira gravidez.

Observou-se, também, que 33,3% (N=4) das mades
cursaram o nivel médio completo; 11,1% (N =1),
incompleto; e 33,3% (N =4), o ensino fundamental. Quanto
a renda familiar mensal verificou-se que 77,8% (N=7) das
familias arrecadavam uma quantia inferior a um salario
minimo, e que 77,8% (N =7) residiam em moradia propria
(Tabela I).

Tabela I - Distribui¢do de maes de acordo com os dados socio-demograficos, NUTEP, Fortaleza-CE, 2009.

VARIAVEIS n %
Numero de gestacdes (n=09)

1* Gestagao 4 44 4

2 Gestacao 4 44,4

3% Gestacao 1 11,1
Uso de Cytotec (n=9)

Sim 5 55,6

Nao 444
Outras drogas (alcool/fumo) (n=9)

Sim 2 22,2

Nao 7 77,8
Escolaridade materna (n=09)

Nivel médio completo 4 44,4

Nivel médio incompleto 1 11,1

Ensino fundamental 4 444
Renda familiar (n=09)

Menor que 1 salario minimo 7 77,8

Acima de 1 salario minimo 2 22,2
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Ao se analisar a historia de nascimento das criancas,
verificou-se que 44,4% (N=4) eram oriundas da Maternidade
Escola, situada no complexo de satde da Faculdade de
Medicina da Universidade Federal do Ceara, que considera
a instituicdo como centro de referéncia em avaliagdo e
acompanhamento ao desenvolvimento infantil. Do total de
casos, 77,8% (N=7) das criangas nasceram de parto cesareo,
e todos a termo.

O relato da utilizagdo de Cytotec foi um fator
importante como medida para interrupgao da gravidez, em
55,6% (N =5) dos casos. No tocante a outras drogas, 77,8%

(N=7) das mulheres relataram néo ter feito uso de alcool ¢/
ou fumo durante a gestagao.

Os resultados mostraram também que 77, 8% (N=7)
apresentaram algum tipo de intercorréncia neonatal que
resultou na permanéncia em bercario: 44,4% (N=4)
permaneceram por até dez dias hospitalizados; 22,2%
(N=2), até 30 dias; e 11,1% (N=1), por até 90 dias (Tabela
II). A média de peso ao nascer, entre os infantes, foi de
3045,5 gramas, e a estatura de 46,6 centimetros. A média do
perimetro ceféalico, registrado em 66,7% (N=6) dos casos,
foi de 34,25 centimetros.

Tabela II - Distribui¢do de criangas segundo dados neonatais, NUTEP, Fortaleza-CE, 2009.

VARIAVEIS n %
Nimero de gestacdes (n=09)

1* Gestagao 4 44.4

2% Gestacao 4 44 .4

3% Gestacao 1 11,1
Uso de Cytotec (n=9)

Sim 5 55,6

Nao 444
Outras drogas (alcool/fumo) (n=9)

Sim 22,2

Nao 7 77,8
Escolaridade materna (n=09)

Nivel médio completo 4 44.4

Nivel médio incompleto 1 11,1

Ensino fundamental 4 44.4
Renda familiar (n=09)

Menor que 1 salario minimo 7 77,8

Acima de 1 salario minimo 22,2

A média atual de idade das criancas é de trés anos
e cinco meses. A maioria, 88,9% (N=8) ingressou no
servigco de intervencdo precoce com menos de um ano de
idade. Constatou-se a predominancia do sexo feminino,
correspondente a 66,7% (N=6) dos casos.

No tocante as caracteristicas clinicas peculiares a
sindrome, observou-se que 88,9% (N=8) apresentaram
pé torto congénito bilateral e 11,1% (N=1) unilateral e,
33,3% (N=3), foram submetidos a correcdo cirtrgica dos
pés (Tabela III). Verificou-se que 55,6% (N=5) dos casos
apresentaram outras malformagdes, como auséncia de
quirodactilos. Outra caracteristica marcante observada
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foi presenca de paralisia facial em todas as criangas,
representando 100% (N=9) dos casos. A diferenca foi vista
quanto a predominancia, a qual em 1% (N=1) a paralisia
apresentava-se de forma unilateral, e em 88,9% (N=8)
bilateral (Tabela III). Além disso, o estrabismo bilateral
foi observado nas mesmas criangas que apresentavam a
paralisia bilateral (N=8).

Constatou-se que 100% (N=9) dos casos apresentavam
graus diversificados de hipotonia em relagdo ao tonus
muscular axial e apendicular. A caracterizacao de estrabismo
convergente bilateral esteve presente em cerca de 90%
(N=8) (Tabela III).
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Tabela I1I — Distribuigdo de criangas de acordo com as caracteristicas peculiares a sindrome, NUTEP, Fortaleza-CE, 2009.

VARIAVEIS n %
Pé torto congénito (n=09)

Unilateral 11,1

Bilateral 8 88,9
Tratamentos ortopédicos (n=09)

Talas/ botas gessadas 77,8

Corregao cirtrgica 3 333
Paralisia Facial (n=09)

Unilateral 11,1

Bilateral 8 88,9
Tonus Muscular (n=09)

Normal 0 0

Hipotonia 9 100
Estrabismo convergente bilateral (n=9)

Sim 8 88,9

Nao 11,1
DISCUSSAO pesquisa, caracterizar o perfil dessas mades, ainda que

A Sindrome de Mobius ¢é uma alteragdo de ocorréncia
rara’*!9 entretanto, sua incidéncia parece aumentar a cada
ano. Sabe-se também que as criangasacometidas apresentam
atrasos/retardos no desenvolvimento neuropsicomotor, o que
se justifica a inser¢do precoce em servigos especializados
na aten¢do ao desenvolvimento infantil.

Os resultados do atual estudo mostraram que a quase
totalidade das criangas iniciaram o acompanhamento antes
do primeiro ano de vida, o que permite que adequagdes
quanto as possiveis alteragdes no desenvolvimento sejam
alcangadas. Tudo isso, gracas a capacidade do sistema
nervoso em ser plastico. Tal pratica possibilita ao bebé e a
crianga um suporte ao seu processo inicial de socializa¢ao
com o meio, considerando aspectos motores, cognitivos,
psiquicos e sociais de seu desenvolvimento, bem como
auxiliando aos pais no exercicio das fungdes parentais e
fortalecimento dos vinculos familiares!®!”,

A respeito da incidéncia da sindrome, estudos recentes
apontam para propor¢ao de 1:10.000 a 1:50.000 nascidos
vivos!®. O presente estudo pode ser realizado com 9
criangas que se encontravam em tratamento por estimula¢do
precoce.

Quanto a prevaléncia, tem sido visto que ndo existe
predilecdo por sexo!9, Verificou-se, no atual estudo, o
predominio do sexo feminino.

A literatura vigente ndo tem dados quanto ao perfil
das maes de criangas acometidas. Buscou-se, na presente
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de modo incipiente. Observou-se que as maes tinham,
em média, 24 anos ao engravidar. A maioria apresentava
relacionamentos conjugais estaveis, mais de 50% eram
casadas. Um terco estava em sua primeira gestacdo, ¢ 44,4%
(n=4) havia cursado ensino médio completo.

Embora cerca de 80% das familias arrecadassem
mensalmente, como renda comprovada, menos de um
salario minimo, estas residiam em moradia propria, ¢ todas
as criangas haviam nascido em maternidades publicas.

Condi¢des socioecondmicas e culturais precarias
constituem um importante fator de risco para alteracdes no
desenvolvimento. Quanto mais baixo for o nivel social e
econdmico das familias, maior sera orisco de vulnerabilidade
para ocorréncia de alteragdes no desenvolvimento!®.

Na presente investigacdo, constatou-se que pouco mais
da metade das maes afirmaram ter utilizado o misoprostol
(Cytotec) no primeiro trimestre, como medida para
interrupcao da gravidez, independentemente da via utilizada
(oral, vaginal, ou combinagao das duas vias). Atualmente,
estudos descrevem a incidéncia de Mobius associada ao
uso do misoprostol (Cytotec), como forma de abortamento.
Porém, nenhum afirmou ser o uso da medicagao a etiologia
da alteragdo. Alguns relatam que a origem da sindrome
¢ especulativa, e influenciada por fatores genéticos e
ambientais, sendo a isquemia fetal transitoria a teoria mais
aceita para explicar tal alteragdo®!?.

Em um estudo de relato de casos, referiu-se que
a popularizagdo do uso do misoprostol, como medida
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abortiva, pode ser a responsavel pelo aumento no niimero
de casos da sindrome"®. Um dos problemas mais graves
que a crianga ndo abortada apresenta ¢ a injuria ao Sistema
Nervoso Central, que pode ocasionar a Sindrome de
Mobius@?,

A pratica do aborto triplicou nas regides Sul e Nordeste
em 15 anos, sendo que entre os métodos mais frequentes
estd o uso do medicamento com o principio ativo do
misoprostol®”. Em 1991, no Brasil, 288.700 mulheres foram
socorridas em hospitais devido a complicagdes por indugdo
de aborto com este medicamento. Isso resultou na proibi¢do
do misoprostol em todo o pais por determinacdo da portaria
344/98 do Ministério da Satude, que exige um controle
especial, sendo a utilizagdo permitida apenas em hospitais,
com supervisdo da vigilancia sanitaria municipal@”.

Na atual pesquisa, um percentual restrito de maes
referiu ter usado alcool e/ou fumo durante a gestagdo.
Estudos apontam a correlagdo do consumo de alcool, fumo
e drogas ilicitas & manifestagdo da sindrome de Mobius®.

Ademais, todas as criangas nasceram a termo € a
maioria de parto cesariano. As criangas pesaram, em média,
ao nascer, 3045,5 gramas, ¢ mediram 46,6 centimetros.
Dados referentes ao perimetro cefalico, dos que continham
registro, representaram uma média de 34,25 centimetros.

O perimetro cefalico do recém-nascido a termo, de peso
considerado normal (2,7 a 3,6 Kg) ¢ de 33-38 centimetros,
e o comprimento ¢ de 48 a 53 centimetros®"-*?. Os dados
antropométricos encontrados nas criangas em estudo sdo
compativeis as condi¢cdes de nascimento adequadas para a
idade gestacional.

No presente estudo, constatou-se a presenca de pé
torto congénito em todos os casos, bem como outras
deformidades musculoesqueléticas. Malformagdes
esqueléticas estdo presentes em grande niimero de casos,
especialmente os pés tortos®!'®. Na sindrome de Mobius,
as anomalias Osseas e musculares estio comumente
associadas, e mais frequentemente localizadas na parte
distal das extremidades®. Existe associa¢do da sindrome de
Mobius com artrogripose®?.

Verificou-se, no atual estudo, que um tergo das criangas
foi submetido a corregdo cirtirgica dos pés tortos. Em um
estudo desenvolvido na Associacdo de Assisténcia a Crianca
Defeituosa de Recife (AACD), foi visto que, dos 28 casos
com sindrome de Mobius, os pés foram acometidos com
maior frequéncia e todos foram tratados cirurgicamente®®.

A auséncia da mimica facial ¢ talvez a caracteristica
mais marcante da sindrome. Observou-se, na presente
pesquisa, que todas as criangas apresentavam a paralisia
facial, sendo que, em uma unilateral, e nas demais, bilateral.
A presenca de estrabismo convergente ¢ outra caracteristica
inerente e relevante para detec¢do de sindrome de Mdbius.
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No atual estudo, foi observado que a maioria das criangas
apresentou estrabismo bilateral. A Sindrome de Mobius ¢
uma paralisia congénita e ndo progressiva do VI e do VII
nervos cranianos, frequentemente bilateral, que produz
uma aparéncia facial pouco expressiva e estrabismo
divergente, caracterizando um semblante com aspecto em
mascara®>6:29),

Todas as criancas investigadas na atual pesquisa
apresentaram graus variaveis de hipotonia muscular.
Sinais de tonus diminuido incluem colapso dos segmentos
do corpo, perda de alinhamento postural ¢ inabilidade de
manter uma postura contra a gravidade®.

De acordo com as fungdes neuromotoras esperadas para
idade, o grupo investigado no estudo em tela apresentava
defasagem em relacdo ao desenvolvimento motor. Demais
estudos necessitam ser aprofundados em relacdo ao
desempenho motor desses infantes.

As criangas estudadas na presente pesquisa foram
submetidas ao “teste do ouvidinho”, triagem auditiva
realizada no servigo de audiologia da instituigdo. Observou-
se que menos de um tergo dos pesquisados apresentou
alteracdo. Estes sdo dados incipientes para informagdes
mais precisas sobre déficits auditivos. A literatura vigente
aponta para a presenga de problemas auditivos e de fala
associados a sindrome de Mobius®@®.

CONCLUSOES

As maies das criancas com sindrome de Mdbius eram
jovens, de relacionamentos estaveis, renda mensal inferior
a um salario minimo ¢ baixo nivel de escolaridade.

Embora todas as criangas tivessem nascido a termo,
apresentaram intercorréncias neonatais, o que justificou
o ingresso precoce no centro de acompanhamento ao
desenvolvimento infantil. Ademais, apresentaram paralisia
facial, do estrabismo convergente ¢ pés tortos, bem como
a hipotonia. Houve associagdo entre a sindrome e o uso do
misoprostol.
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