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RESUMO

Objetivos: Analisar os resultados cirdrgicos, alongo prazo, em uma série
consecutiva de pacientes com a seqiiéncia de Mdobius, submetidos a
correcdo cirtrgicado estrabismo. Métodos: Dez portadores da seqiiéncia
de Mobius atenderam aos critérios de inclusdo. Todos apresentaram
esotropiano exame pré-operatorio maior ouigual a 15 dioptrias prismaticas
(DP), variando de 15 a 85. Todos os pacientes demonstraram hipofungdo
dos musculos retos laterais, seis, apresentaram hipertropia associada
maiorouigual que 10 DPe, cinco, anisotropiaem A ouem V. Os pacientes
foram submetidos de forma consecutiva a cirurgia para a corre¢io do
estrabismo em julho de 2002, de acordo com protocolo previamente
elaborado. Todos os casos foram reavaliados periodicamente, analisan-
do-se o resultado visual final no segundo ano pds-operatério, quanto a:
acuidade visual, desvio ocular, rotagdes oculares, estética e socializa-
cdo. Resultados: Os pacientes apresentaram resultado cirdrgico satisfa-
torio final em oito casos, considerando-se um eso ou exo desvio de até
15 DP e uma hipertropia menor que 10 DP. Quatro (40%) pacientes
apresentaram corre¢do da anisotropia pré-operatéria. Observou-se va-
riagéo do desvio ocular em posi¢do primdria do olhar (entre 0 90°dia e o
22 ano pds-operatério) em 9 pacientes (90%), demonstrando que a
estabilizag@o da correcao cirtirgica do estrabismo requer tempo. Conclu-
soes: O resultado cirdrgico final mostrou-se bastante satisfatério, elevan-
do a auto-estima dos pacientes e a de seus genitores, facilitando a sua
inclusdo social.

Descritores: Estrabismo/cirurgia; Sindrome de Mobius; Paralisia facial; Musculos oculo-
motores; Fixagado ocular

INTRODUCAO

A seqiiéncia de Mdobius apresenta-se através da paresia ou paralisia
congénita, uni ou bilateral, do 6° e 7% nervos cranianos. Freqiientemente
associa-se a paresia/paralisia de outros nervos cranianos, anomalias cra-
niofaciais e musculo-esqueléticas?. Pode estar associada com a sindrome
de Poland® e ainda, com retardo mental e autismo-*.

Virios fatores etioldgicos tém sido relacionados a seqiiéncia de Mobius
e, embora existam casos de ocorréncia familiar, alguns com alteracdes cro-
mossOmicas, a maioria € de aparecimento esporadico, sem heran¢a mendelia-
na definida, sendo ambos os sexos afetados com igual freqgiiéncia®™®. O
mecanismo etiopatogé€nico mais aceito para a seqiiéncia de Mobius seria uma
insufici€ncia vascular no inicio da embriogénese, devido a agressdes ambien-
tais, como: coleta de vilosidade coridnica’”; exposi¢do a talidomida”?;
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misoprostol®!Y; benzodiazepinicos"?; cocaina?; élcool eti-
lico™”, além de choque elétrico, hipertermia e ruptura prematura
de membranas'?.

Os achados oculares mais freqiientes sdo o estrabismo
convergente devido a disfun¢do dos abducentes e o lagoftal-
mo pelo acometimento dos nervos faciais!?. A esotropia estd
presente em menos de 50% dos casos!®. Os movimentos
oculares verticais geralmente estdo preservados. Entretanto,
o envolvimento do 32 nervo craniano € mais comum do que o
suposto inicialmente.

O tratamento oftalmoldgico das criancas com a seqiiéncia
de Mobius deve ser feito principalmente quanto ao estrabis-
mo e & exposi¢do corneana, devido ao acometimento do 7°
nervo craniano’. Deve-se inicialmente prescrever a corre¢ao
Optica e tratar a ambliopia; posteriormente, realiza-se a corre-
¢do cirurgica do estrabismo‘'?.

Tendo em vista a importancia da corre¢do cirdrgica do
estrabismo para os pacientes com a seqiiéncia de Mobius,
visando sua melhor insercdo social e aceitacio pelos familia-
res, o presente estudo foi realizado com o objetivo de analisar
os resultados cirdrgicos a longo prazo, encontrados em uma
série de pacientes com a seqiiéncia de Mdobius, submetidos a
corregdo cirdrgica do estrabismo, de forma consecutiva.

METODOS

Foram selecionados 10 casos de seqiiéncia de Mobius que
atendiam aos critérios de inclusdo para o presente estudo - os
pacientes apresentavam desvio ocular horizontal (esotropia)
em posi¢do primdria do olhar (PPO) superior ou igual a 15
dioptrias prismaticas (DP). Oito pacientes apresentavam hi-
pertropia associada, sendo que 6 apresentavam hipertropia
maior ouigual a 10 DP. A anisotropiaem V foi evidenciada em
4 casos e em A em 1 (Quadros 1 ¢ 2).

Cinco pacientes eram do sexo feminino e 5 do masculino,
com idade variando de 2 a 11 anos, média de 6 anos, desvio
padrdo de 2,8 anos. Todos foram submetidos a cirurgia para
correc¢do de estrabismo, de forma consecutiva, sob um mesmo
protocolo previamente elaborado, em julho de 2002. Os pa-
cientes foram analisados quanto a: acuidade visual; erro refra-
tivo; angulo de desvio medido pelo teste de cobertura com
prismas ou pelo teste de Krimsky na posi¢@o primdria do olhar,
supra e infraversdes e rotacdes oculares.

A acuidade visual para longe, com e sem corregdo ptica,
foi medida de acordo com a idade e a colaboracdo do paciente.
Foi avaliada monocularmente, através do olhar preferencial
com cartdes de acuidade visual de Teller em menores de 3
anos, LogMAR em portadores de visdo subnormal ou pouco
cooperativos e tabelas de Snellen nos maiores de 4 anos.

Nas rotagdes oculares, determinou-se hipofungdo muscu-
lar variando numa escala de -1 a -8. Classificou-se a hipofun-
¢do (dos musculos retos mediais e retos laterais) em leve
quando -1, moderada quando de -2 e -3, severa quando -4 e de
-5 a -8 quando além de hipofuncdo severa havia contratura
muscular detectada através de ducgdo passiva pré-operatoria.
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Considerou-se anisotropia em A quando os pacientes
apresentaram diferenga no desvio ocular igual ou superior a
10 DP em medidas obtidas na supraversdo e infraversdo, e em
V quando igual ou superior a 15 DP.

O procedimento cirtirgico consistiu no retrocesso dos
musculos retos mediais nos pacientes com esotropia maior
que 15 DP; os casos que apresentavam desvio vertical maior
ou igual que 10 DP associado foram submetidos ao retrocesso
do reto superior. Aqueles com anisotropia em A foram subme-
tidos a desinsercao de obliquos superiores e, 0S com anisotro-
pia em V, ao deslocamento inferior dos retos mediais. Todos
os pacientes foram examinados com trés medidas prévias do
estrabismo através do teste de cobertura ou método de Krim-
sky em todas as posi¢des do olhar e andlise das versdes.
Considerou-se um resultado cirdrgico satisfatério um eso ou
exodesvio de até 15 DP e uma hipertropia menor que 10 DP.

No pré-operatério, realizou-se bidpsia dos musculos retos
mediais operados para estudo histopatoldgico.

Os pacientes foram examinados no 12, 102, 45° e 902 dias
pos-operatdrios, de forma que os resultados fizeram parte de
estudo preliminar®. Esses pacientes foram reexaminados no
curso do 22 ano de seguimento pdés-operatério, seguindo o
mesmo protocolo.

Este trabalho foi submetido & aprovacido do Comité de
Etica e Pesquisa da Fundagdo Altino Ventura.

RESULTADOS

O procedimento cirtrgico realizado nos pacientes pode ser
observado no quadro 1.

Os resultados cirtirgicos podem ser verificados no quadro
2. Observou-se variagio do desvio ocular em PPO (entre 0 90°
dia e 0 22 ano pGs-operatdrios) em 9 pacientes (90%).

Através da andlise de variancia de medidas repetidas, as
médias e desvios padrdes das acuidades visuais dos olhos
avaliados como varidveis continuas foram respectivamente:
Olho direito — pré-operatéria = 0,62 + 0,27, pés-operatéria (90
dias) = 0,68 = 0,24, pds-operatéria (2 anos) = 0,68 + 0,29;
p=0,488 e olho esquerdo — pré-operatdria = 0,60 + 0,30, pds-
operatéria (90 dias) = 0,61 + 0,27, pds-operatdria (2 anos) =
0,60+0,30; p=0,991.

Quando se compararam os desvios pré-operatorios e pds-
operatdrios de 90 dias, observa-se que o resultado cirtirgico
satisfatério nesse periodo foi de 7 casos (70%). O resultado
cirdrgico final, apds 2 anos de seguimento revela resultado
satisfatério em 8 casos (80%), p=0,008. As comparacgdes foram
realizadas pelo teste de McNemar. Um caso apresentava-se
como satisfatorio na avaliagdo pds-operatéria de 90 dias evo-
luindo para insatisfatério na avaliacdo pds-operatéria de 2
anos. Dois casos apresentavam-se como insatisfatérios na
avaliacdo pés-operatdria de 90 dias evoluindo para satisfato-
rios na avaliac@o pds-operatéria de 2 anos.

Houve melhora da abdu¢@o em 7 casos (Quadro 3).
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Paciente
1

10

Medida do desvio pré-operatério

ET 35 DP
HT D/E 10 DP

ET 50 DP
HT D/E 10 DP

ET 50 DP
HT E/D 10 DP

ET 50 DP
HT E/D 10 DP
ET 85 DP
HT D/E 16 DP

ET 30 DP
HT D/E 4 DP

ET 55 DP
ET 50 DP
HT E/D 4 DP

ET 50 DP
ET 15 DP
HT E/D 10 DP

procedimento cirurgico realizado

Cirurgia realizada

Recuo RM AO - 5 mm

Recuo RSD - 4 mm

Deslocamento inferior RM AO

Recuo RSD - 4 mm
Recuo RMD - 6 mm
Recuo RME - 7 mm

Deslocamento inferior RM AO

Recuo RSE - 4 mm
Recuo RMD - 6 mm
Recuo RME - 6 mm

Deslocamento inferior RM AO

Recuo RMD - 6 mm
Recuo RME - 7 mm
Recuo RSE - 4 mm

Recuo RM AO - 8 mm

Recuo RSD - 4 mm
Recuo RMD - 5 mm
Recuo RME - 4 mm
Desinsergao OS AO

Recuo RMD - 6,5 mm

Recuo RME - 7 mm
Recuo RMD - 6 mm
Recuo RME - 7 mm
Recuo RMD - 6 mm
Recuo RME - 7 mm
Recuo RSE - 4 mm

Quadro 1. Distribuicdo dos pacientes com seqiiéncia de Mobius, de acordo com o desvio ocular pré-operatorio, as ducgdes oculares e o

Duccao passiva

OD:

+

OE: +

OD:
OE:

OD:
OE:

OD:
OE:

OD:
OE:
OD:
OE:

OD:
OE:
OD:
OE:
OD:
OE:
OD:
OE:
ET=esotropia; HT= hipertropia; D/E= direita sobre esquerda; E/D= esquerda sobre direita; DP= dioptrias prismaticas; AO= ambos os olhos; OD= olho direito; OE= olho

esquerdo; RMD= musculo reto medial direito; RME= musculo reto medial esquerdo; RSD= musculo reto superior direito; RSE= musculo reto superior esquerdo; OS=
musculo obliquo superior

4L
+

+++
+++

++
+++

++

Pact.
ND

10

Medida do desvio em posi¢cao primaria do olhar

Quadro 2. Distribuicdo dos pacientes com seqiiéncia de Mobius, de acordo com os achados pré e poés-operatorios

Anisotropia alfabética

Pré-operatério
ET 35 DP

HT D/E 10 DP
ET 50 DP

HT D/E 10 DP
ET 50 DP

HT E/D 10 DP
ET 50 DP

HT E/D 10 DP
ET 85 DP

HT D/E 16 DP
ET 30 DP

HT D/E 4 DP
ET 55 DP

ET 50 DP

HT E/D 4 DP
ET 50 DP

ET 15 DP

HT E/D 10 DP

90° dia 2° ano Pré-operatorio

ET 4 DP ORTO \Y -

ET 10 DP XT 6 DP V -

XT 8 DP XT 35 DP \% -
HT D/E 4 DP

ET 10 DP XT 10 DP - -

ET 26 DP ET 40 DP - -

ORTO ORTO A -

HT E/D 4 DP XT 6 DP - -
HT E/D 2 DP

ET 16 DP ET 10 DP - -

ORTO ET 5 DP - \Y

ET 16 DP ET 10 DP \% -

90° dia

2° ano

Pact. N°= paciente nimero; ET= esotropia; HT= hipertropia; D/E= direita sobre esquerda; E/D= esquerda sobre direita; XT= exotropia; DP= dioptrias prismaticas;
V= anisotropia em V; A= anisotropia em A.
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Quadro 3. Distribuicao dos pacientes quanto as rotacoes oculares
pré e pos-operatorias de 90 dias e de 2 anos

Pact. Pré-operatério 90 dias 2 anos
N° oD OE oD OE oD OE

N N N N N N N N N N N N
N N N N N N N N N N N N
2 2

N N N N N N N N N N
N N N N N N N N N N

N N N N N N N N N N N N
N N N N N N N N N N N N
1 -1 N N N N N N N N N N
4 »6%—2 -2%—6 -3%73 -2%73 -4%73 -3%74
N N 10 N N N N N N N N
N N -1 N N N N N N N N
10 N N N N N N N N N N
N 1 N N N N N N N N N N
N 2 2 N N N N N N N N N
N N N N N N N N N N N N
N N N N N N N N N N N N
-1 -1 N N N N N N N N N N
N N N N N N N N N N N N
-1 -1 N N N N N N N N N N
N N N N N N N N N N N N
2 2 N N N N N N N N N N
N -1 1 N N N N N N N N N

Pact. N°= paciente nimero; OD= olho direito; OE= olho esquerdo; N= normal.

DISCUSSAO

O tratamento cirtrgico do esodesvio de pequeno angulo
em pacientes com seqiiéncia de Mobius geralmente € contra-
indicado, pois se refere melhora espontinea do desvio em
alguns casos™®. Em nosso estudo, foi observada melhora
espontanea do esodesvio em 1 caso, o qual havia sido subme-
tido apenas a correcao cirdrgica do desvio vertical.

Em estudo pré-operatério de 6 portadores da seqiiéncia de
Mbobius, foi relatada inser¢do posteriorizada do reto medial em
2 casos, sendo que em 1 deles houve também dupla inser¢ao
deste musculo; o teste de ducgdo passiva foi negativo em 1
paciente e positivo no restante e a restricio mecanica foi
proporcional & magnitude do desvio®. Na presente amostra,
ndo se detectaram anomalias de insercao muscular. O teste de
duccdo passiva foi negativo em 2 casos, e positivo nos demais,
havendo proporcionalidade direta, entre esta e o esodesvio.

O procedimento de Hummelsheim foi relatado para corre-
¢do cirdrgica em um caso de sindrome de Mdbius, ja operado
sem obten¢do de alinhamento ocular. Encontrou-se inser¢io
posteriorizada dos retos mediais e aplasia bilateral de retos
mediais e laterais. O reto medial direito era composto por
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extensa drea de fibrose inserida anormalmente no globo. Estu-
dos histopatoldgicos revelaram auséncia de tecido muscular,
assim como também foram encontradas altera¢des estruturais
musculares nos pacientes do presente estudo, devido a pro-
véavel disgenesia mesodérmica®.

Em relato de 1 paciente portador de seqiiéncia de Mobius,
operado com esodesvio alternante de 20 a 25 DP e anisotropia
em A, foi obtida ortotropia apds o retrocesso dos retos mediais
e deslocamento muscular superior®. Nesse estudo, houve
correcdo da anisotropia em A, através da desinsercdo dos mus-
culos obliquos superiores e da anisotropia em V com o retroces-
so e deslocamento inferior dos musculos retos mediais, com
excecdo de 1 caso; 2 casos que ndo apresentavam anisotropia
passaram a apresentd-la no periodo pds-operatorio.

Ainda que a maior parte dos estrabismos tenha como causa
um distirbio do comando oculomotor, isto €, um fator relacio-
nado ao sistema nervoso central, a corre¢do objetiva mudar as
posigdes, comprimentos e tensdes dos musculos extra-oculares,
para que suas respostas se tornem adequadas. Dependendo do
tipo de procedimento cirdrgico realizado, o que se pode ter € uma
previsibilidade quanto a correc¢do, pois ela dependerd das
readaptacGes dos estimulos inervacionais aos musculos®”. Isso
corrobora com os dados obtidos no presente estudo, em que
houve variacdo do desvio em PPO em 9 pacientes quando se
compara a avaliagdo do 90° dia com a do 2° ano pds-operatdrio,
mostrando que a estabilidade do desvio é um processo que
requer tempo, como ji observado em outros estudos®?.

Observou-se que a acuidade visual dos pacientes, no ge-
ral, permaneceu estdvel ao longo dos dois anos de evolucio,
apesar de que durante todo este periodo prescreveu-se o uso
da correcdo 6ptica e oclusdo nos casos com ambliopia. A
pouca fidelidade ao tratamento anti-ambliopia destes pacien-
tes justifica o resultado visual obtido, o que poderia ser atri-
buido ao baixo nivel socioecondmico dos genitores. Na Fun-
dacdo Altino Ventura, durante todo esse periodo, foram reali-
zadas consultas periddicas, com prescri¢do e doagdo dos écu-
los. Porém, de acordo com o relatado pelos genitores, as
criangas nio deram seguimento ao tratamento de oclusdo,
apesar da insisténcia e orientacdo recebidas.

Verificou-se melhora do esodesvio em todos os pacientes,
observando-se, no segundo ano, um resultado satisfatério em 8
casos (80%), o que foi estatisticamente significante (p=0,008),
encorajando a submissdo desses pacientes a cirurgia do estra-
bismo, quando adequadamente avaliados. A melhora da auto-
estima dos pacientes e genitores foi evidente em todos os
casos. Sem duvida alguma, a corre¢do do estrabismo, tio evi-
dente, e da expressdo facial, representam a principal meta dos
pais nesses casos.

CONCLUSOES

Ocorreu resultado satisfatéorio em 80% dos casos, todavia,
a variacio do desvio ocular em PPO em 90% dos pacientes no
periodo pés-operatério vem ratificar a afirmacdo de que a
estabilidade do desvio € um processo que requer tempo.
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Ressalta-se que o resultado cirtirgico final dos pacientes
mostrou-se bastante satisfatério, com boa situacio estética em
todos os casos, permitindo assim, a elevagdo da auto-estima
dos pacientes e de seus genitores, facilitando a sua inclusdo
social e encorajando a submissdo desses pacientes a cirurgia
do estrabismo, quando adequadamente avaliados.

ABSTRACT

Purpose: To analyze the long-term results in a consecutive
series of Mdbius sequence patients, who underwent surgical
correction of strabismus. Methods: Ten patients with Mobius
sequence fulfilled the inclusion criteria of this study. All pa-
tients presented esotropia at the preoperative examination,
above or equal to 15 prismatic diopters (DP) varying from 15 to
85. All patients presented lateral rectus muscles severe unde-
raction, six presented hipertropia above or equal 10 DP asso-
ciated with esodeviation, and five presented anisotropia in A
or in V. The patients were operated upon protocol, in a con-
secutive way, in July 2002. Patients were reexamined periodi-
cally, and at 2" postoperative year as for: the visual acuity;
deviation measurements; ocular rotations; cosmetic aspect
and socialization. Results: The patients presented satisfacto-
ry surgical results in eight cases, considering an eso or exode-
viation up to 15 DP and a hipertropia lower than 10 DP. Four
(40%) patients presented correction of the preoperative aniso-
tropia. Variation of ocular deviation in the primary position
(from the 90™ day to the 2™ postoperative year was observed)
in 9 patients (90%), demonstrating that strabismus surgical
stabilization needs time. Conclusions: The surgical results
were considered satisfactory, improving patient self-esteem
and the parent satisfaction, making the social inclusion easier.

Keywords: Strabismus/surgery; Mobius syndrome; Facial pa-
ralysis; Oculomotor muscles; Fixation/ocular
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