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INTRODUÇÃO 

A associação de paralisia congênita bi­
lateral do sexto e sétimo pares cranianos 
foi descrita primeiramente por Graefe em 
1880 I e caracterizada como uma síndrome 
por MoeblUs em 1888 2. 

Este quadro está frequentemente asso­
ciado a várias deformidades em outros lo­
cais do organismo 3,4. A anomalia de Poland 
consiste em simbraquidactilia e ausência do 
músculo peitoral ipsilateral 5• A ocorrência 
de ambas as anomalias no mesmo paciente 
é designada por alguns autores como síndro­
me de Poland-Moebius 6,7. 

O caso a ser apresentado pode ser de in­
teresse, devido à raridade da sindrome e au­
xílio em futura compreensão dos mecanis­
mos que levam a tal deformação. 

RELATO DO CASO 

A.AK., seis meses de idade, raça amarela, 
masculino ( RG 400742 F) foi encammhado 
por apresentar estrabismo congênito e ano­
malias múltiplas. Nasceu a termo, parto 
cesáreo, gravldez sem íntercorrências; sem 
antecedentes familiares dignos de nota ( os 
pais não são consangüíneos e tem uma ir­
mã normal) .  

A o  exame físico apresentava. se alerta e 
ativo, com parallsia buateral do sexto e sé­
timo pares cranlanos, a face sem expressao. 
O pOder de sucção era fraco e a aumenta­
ção era feita por sonda naso-gástrica. A 
llngua e a mandíbula eram normais. O mús­
culo peitoral maior era ausente e havia um 
afundamento do hemitórax direito, com hi­
poplasia da segunda, terceira e quarta cos­
telas. As anomalias do membro superior 
direito incluiam: hipoplasia do primeuo, se· 
gundo e terceiro dedos e sindactilia do 
quarto e quinto dedos. A mão esquerda era 
normal. Apresentava pé torto congênito, 
em equinovaro, bilateralmente. O exame 
endoscópico mostrou a presença de larin­
gomalacia. A pielografia venosa e a ultras­
sonografia renal foram normais. 

Ao exame ocular apresentava epicanto 
próprio da raça. Reações pupilares normais. 
Motilidade extrínseca: fixação monocular 

central em 00 e OE. Fixação binocular: fi­
xa com o OE na posição primária, em levo 
e dextro versão moderada e com o OD em 
levoversão extrema. Esotropia de aproxima­
damente 40 dioptrias prismáticas para longe 
e perto. Rotações binoculares: +1 em am­
bos os retos mediais, -4 em ambos os re­
tos laterais; os movimentos verticais esta· 
vam presentes, porém limitados. Havia 
ausência de abdução em ambos os olhos à 
pesquisa do fenômeno da cabeça de bone­
ca. Retinoscopia sob cicloplegia de + 1,50 
dioptrias esféricas em ambos os olhos. Exa­
me fundoscópico sem anomalias. 

DISCUSSÃO . 

Nosso caso apresenta aspectos da sín­
drome de Moebius e da anomalia de Po­
land. A etiologia exata da síndrome ainda 
é desconhecida. Na maioria das vezes sua 
ocorrência é esporádica, porém tem sido re· 
latados casos familiares 8,9. Embora rara, a 
associação da anomalia de Poland e síndro­
me de Moebius no mesmo paciente, foi re­
latada 14 vezes. Segundo Gadoth et aI. 7, 12 
casos foram relatados na literatura, sendo 
que maís 2 casos foram descritos, um por 
Rodrigues-Alves & Caldeira 10 e o outro por 
Albertini et aI. I I .  Concordamos com a hipó­
tese de Herrmann et aI. 6 de que aqueles pa­
cientes com síndrome de Moebius que apre­
sentam defeito torácico e/ou simbraquidac­
tília do tipo visto na anomalia de Poland, e 
a maioria dos casos que são usualmente 
diagnosticados como anomalia de Poland, re­
presentam um espectro diferente da mesma 
condição. 

O local da lesão primária na síndrome 
de Moebius usualmente não é conhecido, 
Towfighi et alo 12 dividiram os casos da li­
teratura que foram autopsiados em 4 gru­
pos, de acordo com os achados neuropato. 
lógicos nos núcleos do tronco cerebral: 

grupo I :  atrofia ou hipoplasia do núcleo 
do par craniano afetado. Baseado na au­
sência de necrose ou degeneração nos nú­
cleos do tronco cerebral e da presença de 
malformações associadas, ele concluiu que 
as lesões do sistema nervoso central eram 
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secundárias ao mau desenvolvimento em­
brionário_ 

grupo II.  atrofia mais a presença de pro­
dutos de degeneração neuronal, possivel­
mente secundários ao envolvimento primá­
rio do nervo periférico. 

grupo III: atrofia mais necrose focal 
franca; hipoxia e infecções virais tem sido 
implicadas na etologia destas lesões cere­
brais. 

grupo IV: sem lesões aparentes no tronco 
cerebral ou nervos cranianos. A associação 
com atrofia severa dos músculos faciais, 
creatinúria ou distrofia fácio-escapulo-hume­
ral sugere uma miopatia. 

Gadoth et aI. 7 pensam que a associação 
de uma agenesia facial não progressiva, ex­
traocular, lingual e do músculo peitoral com 
a deformidade esquelética do tipo simbra­
quidactilia é o resultado de um defeito me­
sodermal intra-uterino impedindo o desen­
volvimento dessas estruturas. 

Fig. 1 - Marcada esotropia e face sem expressão. 
Alimentação feita por sonda naso-gástrica. 

Fig. 2 - Afundamento do hemitórax direito devido à 
hipoplasia de segmentos dos arcos costais e ausência 
do músculo peitoral maior. 
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o caso apresentado tem de interesse a 
presença da síndrome de Moebius com a 
anomalia de Poland e em adição laringoma­
lácia. A pielografia intravenosa e a ultrasso­
nografia renal foram realizadas devido à 
possível associação de cisto renal na síndro· 
me de Poland-Moebius 5,8, fato que corro­
bora a hipótese de um defeito mesodermal 
intra uterino 5,7, 

Fig. 3 Radiografia de ambas as mãos, mostrando na 
mão direita hipoplasia dos ossos do primeiro dedo e 
agenesia das falanges do segundo e terceiro dedos. 

Fig. 4 - Radiografia torácica mostrando hipoplasia 
látero anterior dos segundo, terceiro e quarto arcos 
costais. A hipertransparência do hemitórax direito é 
devido à ausência do músculo peitoral maior. 

RESUMO 

Um caso de sindrome de Moebius associado à ano­
malia de Poland e laringomalácia é relatado. 

O paciente apresenta paralisia do sexto e sétimo 
pares craniano em adição à ausência do músculo pei­
toral maior direito, afundamento do hemitórax direito 
com hipoplasia da segunda, terceira e quarta costelas : 
a mão direita apresenta hipoplasia do primeiro, se­
gundo e terceiro dedos e sindactilia do quarto e quinto 
dedos. Pé torto congénito bilateral, em equinovaro, 
foi observado. 
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SUMMARY 

A case of Moeblus' syndrome assoclated wlth Po­
land's anomaly and laryngomalacla Is reported_ 

The patient had bilateral s!xth and seventh cranial 
nerves palsles and ln addition there was absence of 
the rlght pectoral!s major muscle, deepening of the rlght 
hemithorax with hypoplasia of the second, thlrd and 
fourth rlbs ; the right hand had hypoplasla of the flrst, 
second and thlrd fingers and syndactyly of the fourth 
and fifth fingers. Bilateral clubfoot and equinovarus 
were observed. 
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