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Resumo

A Sequiéncia de Moebiiis tem sido descrita como uma
patologia envolvendo paralisia do VI e VII pares cranianos.
O reflexo acustico é resposta a estimulacao acustica de forte
intensidade, através da contracio dos musculos estapédio e
tensor do timpano. O VII par craniano € responsavel pela
inervacao do musculo estapédio. Espera-se auséncia de
reflexos actsticos em alguns pacientes com a Seqiiéncia.
Objetivo: Descrever uma série de casos do resultado imi-
tanciométrico dos portadores da Seqiiéncia de Moebils. Ma-
terial e Método: Participaram desta pesquisa 17 individuos
identificados com Sequiéncia de Moebitis, de ambos os sexos
com idade variando entre 3 e 13 anos, todos submetidos a
meatoscopia e imitanciometria. Resultados: Os resultados
indicaram timpanogramas do Tipo A na maioria das orelhas,
demonstrando resultados compativeis com funcionamento
normal do musculo estapédio. Para o reflexo acustico con-
tralateral, observou-se que metade das orelhas analisadas
apresentou auséncia de respostas. A outra metade apresen-
tou reflexos acusticos contralaterais presentes. Os resultados
do reflexo acustico ipsilateral se encontraram ausentes na
maioria dos casos. Conclusido: Os resultados dos reflexos
acusticos sugerem que esta medicao pode demonstrar auxilio
no prognoéstico do comprometimento da lesio do VII par
craniano, uma vez que metade dos participantes apresentou
reflexos acusticos presentes.

Immittance measures in
individuals with Moebuis
Sequence

Palavras-chave: paralisia facial, reflexo acustico, sequéncia de
moebils.
Keywords: facial palsy, acoustic reflexes, moebius sequence.

Summary

Moebius Sequence has been described as a pathology
which involves the VI and VII cranial nerves, causing facial
palsy. Acoustic reflexes are elicited by a high intensity
stimulation of the stapedius and the tensor tympani muscles.
The VII cranial nerve is responsible for innervating the
stapedius muscle. No acoustic reflexes are expected for
individuals with this Sequence. Aim: To describe immittance
findings in a series of individuals with Moebius Sequence.
Materials and Methods: We had 17 individuals with
Moebius Sequence of both gender, with age raging from 3
to 13 years, who were submitted to otoscopy and immittance
measures. Results: The results of this study indicated a
Type A tympanometry in the majority of the analyzed ears,
demonstrating normal function of the stapedius muscle. For
the contralateral acoustic reflexes we observed it present in
50% of the ears. The ipsilateral acoustic reflexes were absent
in the majority of the ears. Conclusion: The results of the
acoustic reflexes suggested that this measure could help in
the prognosis of VII cranial nerve lesions, since half of the
individual presented those reflexes.
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INTRODUCAO

A Seqiiéncia de Moebitis 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)®
°, Porém, foi em 1888 que Paul Moebiiis descreveu um
individuo com enfraquecimento facial bilateral congénito,
malformacao de musculo peitoral, sindactilia e auséncia de
abducao. Nesta época, Paul Moebilis ampliou ainda mais
0s sinais e sintomas anteriormente descritos por von Gra-
aefe, incluindo a paralisia do nervo abducente (VI par)’.

A Seqiiéncia de Moebils consiste de uma parali-
sia ou paresia de nervos cranianos, associados a outras
anomalias, sendo considerada, em alguns estudos®® como
resultante de agressao ao feto, devido a fatores genéticos
e/ou ambientais, entre a 4* e a 5* semana da gestacao.

As manifestacoes clinicas da Seqiiéncia de Moebiiis
tém sido pesquisadas em varias areas e, na Fonoaudio-
logia atual, € uma necessidade e um desafio, em razao
das alteracoes que seus portadores possam apresentar’.
Atualmente, muitos sao os estudos™®#1%12 que fazem um
breve relato sobre a incidéncia dessa Seqiiéncia associada
ao uso do misoprostol (Cytotec), como forma de aborta-
mento. Porém, nenhum dos estudos acima citado tem uma
comprovacao fidedigna sobre a etiologia da Seqtiéncia.
Esses estudos apenas supdoem uma relacao entre a causa
e a presenca da Seqtiéncia de Moebitis. Considera-se que
a atual incidéncia € de 1:10.000 a 1:50.000 nascidos vivos’.
Entretanto, fazem referéncia a prevaléncia desta anomalia
para ambos os sexos, com igual freqiiéncia’.

A populagao acometida por esta Seqiiéncia apresen-
ta algumas manifestacoes clinicas, sendo as mais freqtien-
tes: a paralisia dos nervos cranianos, tais como o VI (nervo
abducente) e o VII (nervo facial), ocasionando paralisia
facial do tipo periférica, normalmente bilateral e o estra-
bismo convergente. Outros nervos também podem estar
acometidos: I1I, V, VIII, X, XII, causando respectivamente,
ptose palpebral, alteracio na sensibilidade, surdez, disfonia
e disfagia e atrofia lingual, podendo estar relacionadas em
diferentes combina¢des!' 3501113,

No que se refere a paralisia do nervo facial, observa-
se auséncia dos movimentos laterais de olhos e palpebras,
sialorréia, sensibilidade a ruidos fortes. Estas alteracoes
faciais produzem faceis de aspecto pouco expressivo®
26111314 Devido 2 auséncia da mimica facial, pode-se
observar a boca entreaberta e olhos que niao se fecham,
observando o sinal de Bell.

Outro fator de grande relevancia encontrado nos
portadores da Seqiiéncia de Moebitis diz respeito a alte-
racdes na linguagem e articulacao'?°. Em relacio a lin-
guagem, alguns autores'™?°® afirmam que a compreensio
encontra-se melhor que a expressao, o padriao articulatorio
pode estar prejudicado, principalmente na emissio dos
fonemas bilabiais, dependentes do selamento labial, e a

articulacao é imprecisa, pobre e restrita aos movimentos
da hemilingua contra os pontos articulatérios. A comuni-
cacio também pode estar prejudicada, com a instalacio
do quadro de perda auditiva de varios graus.

A perda auditiva do tipo condutiva tem sido a mais
comumente descrita, devido a fatores predisponentes
como a hipotonia perioral, o padriao de respiracao bucal
de supléncia e possivel paralisia dos muisculos do palato
mole, importantes no mecanismo fisiologico de contracao
da tuba auditiva e regulacao pressorica da orelha média.
Um estudo® sobre o status auditivo em portadores de
Seqiiéncia de Moebilis revelou meatoscopias alteradas e
graus variados de retracio e/ou espessamento das mem-
branas timpanicas, justificando que as seqiielas otologicas
parecem ser inevitiveis. Foram observadas alteracoes ja
nos primeiros anos de vida, ocorrendo alteracoes auditivas
condutivas, devido a freqiiente obstru¢io tubdria. Além
das alteracdes auditivas condutivas, foram encontradas
alteracoes auditivas mistas. Os achados timpanométricos
mais encontrados neste estudo foram do tipo B e C. Nao
houve descricdes referentes aos resultados da pesquisa
do reflexo acustico.

O reflexo acustico refere-se a uma contra¢ao invo-
luntaria dos musculos (musculos estapédio e tensor do
timpano) da orelha média, em resposta a um estimulo
sonoro de forte intensidade'™'°. Para que haja o reflexo
acustico € necessdria a presenca do arco reflexo integro,
com as vias aferentes auditivas e eferentes motoras inte-
gras. Isso significa presenca de integridade do VIII par
craniano (via aferente auditiva) e VII par craniano (via
eferente motora). A funcao motora do musculo estapédio,
inervado pelo facial, tem sua inervacao emergindo da base
do cranio, passando pelo conduto auditivo interno do 0sso
temporal, juntamente com o nervo vestibulo-coclear (VIII
par craniano), caminha em direcio a face passando por
dentro da glandula pardtida, terminando nos musculos da
expressao facial.

Como a func¢ao motora do musculo estapédio,
inervado pelo nervo facial, pode estar comprometida nos
casos de Sequéncia de Moebills, espera-se uma alteracio
no padrio de presenca e auséncia, dependendo do local
da lesao. Por isso, nos casos de paralisia facial, a pesquisa
do reflexo acustico tem sido utilizada com grande éxito no
topodiagnostico de lesao de VII par, em localizacao dis-
tante ou proxima a ramificaciao estapédia do nervo facial,
e no seu acompanhamento evolutivo®'. Dessa forma, a
presenca do reflexo indica provavel lesao com localizacio
distal, ou seja, abaixo da emergéncia do ramo estapédio e
auséncia dos reflexos, provavel localizacao proximal. Este
fato faz com que a pesquisa do reflexo acustico possa ser
atil no diagndstico topogrifico, fornecendo informacodes
sobre a funcio neural®.

Na avaliacao clinica da paralisia facial, através da
observacao da fung¢io do musculo estapédio, observa-
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se que esta funcio é uma das primeiras a se recuperar,
partindo da auséncia do reflexo acustico, passando para
respostas presente em intensidades sonoras elevadas e,
em seguida, observa-se reflexos acusticos presentes em
estimulacoes com intensidades normais™.

Como a Seqiiéncia de Moebils tem sido pouco
explorada no ambito fonoaudioldgico, e mais especifi-
camente na area da audiologia, este trabalho teve como
objetivo descrever os resultados imitanciométricos em pa-
cientes portadores da Sequiéncia de Moebils, contribuindo
para um maior conhecimento do perfil audiologico nesta
populacio.

Assim como os demais individuos, para portadores
da Seqiiéncia de Moebils, a imitanciometria é um exa-
me que oferece condicoes da avaliacio das alteracoes
condutivas®, através da timpanometria, bem como pode
oferecer informacgdes sobre alteracdes decorrentes da
paralisia do VII pares cranianos. As alteracoes do reflexo
acustico, nesta populacao, podem decorrer tanto devido
a fatores predisponentes, como a hipotonia perioral e ao
padrio respiratério bucal de supléncia, quanto a fatores
relacionados a paralisia de alguns nervos cranianos que
possam afetar de modo direto ou indireto o arco reflexo
nesses pacientes.

METODO

Esta pesquisa foi realizada como parte de um pro-
jeto realizado na Fundacao Altino Ventura, aprovada em
comité de ética em pesquisa sob ndmero - 012/05, do
Comité de Etica em Pesquisa da Fundacio Altino Ventura.
Caracteriza-se por ser um estudo de série de casos, nas
quais estdo descritas as caracteristicas imitanciométricas
dos individuos com Seqiiéncia de Moebils.

Compareceram a clinica-escola de Fonoaudiologia
da Universidade Catdlica de Pernambuco (UNICAP), 17
portadores da Sequéncia de Moebits, diagnosticados
através do exame genético (cariotipo), sendo 11 do sexo
feminino e 6 do sexo masculino, com idade média de
6 anos e 8 meses, variando entre 3 e 13 anos, sem alte-
racoes anatdomicas de orelha externa, que impedisse a
realizacao do exame de imitanciometria. Porém, somente
13 participantes realizaram o exame imitanciométrico, que
constou da realizacdo da timpanometria e da pesquisa
do reflexo acustico, através um imitancibmetro marca
Interacaoustics modelo AZ7. Antes da realizacao de cada
exame, 0s responsaveis pelos participantes assinaram um
termo de consentimento livre e esclarecido, contendo os
objetivos da pesquisa e demais esclarecimentos neces-
sarios. Em seguida, os participantes foram submetidos a
uma meatoscopia, seguido do exame imitanciométrico. O
procedimento utilizado no exame de timpanometria foi
baseado em descricoes!>141918 e seus resultados descritos
de acordo com a Classificacao de Jerger'. Nos casos em
que o timpanograma ndo apresentou complacéncia ma-

xima e valor de pressao da orelha média (timpanometrias
do Tipo B) niao foi realizada a medicao da pesquisa do
reflexo acustico, uma vez que esta deve ser realizada no
ponto da pressao de equilibrio entre o canal auditivo ex-
terno e a cavidade timpanica, ndo observadas nos casos
de timpanogramas do Tipo B. Nos casos das medicoes de
timpanometria apresentarem timpanogramas do Tipo A,
As, Ad e C, pode-se realizar a pesquisa do reflexo acusti-
co contra e ipsilaterais, para as freqiéncias de 500, 1000,
2000 e 4000Hz e de 1000 e 2000Hz, respectivamente!®.
A pesquisa do limiar do reflexo acustico foi realizada a
partir da pressiao na qual foi observado o ponto de ma-
xima complacéncia com intensidades variando entre 90 e
120dB NA, para as estimulacoes contralaterais, e entre 80
e 110dB NPS, para as estimulacoes ipsilaterais, de acordo
com as especificacdes do equipamento utilizado. Devido
ao estudo assumir o desenho de uma série de estudos de
caso, os dados foram analisados a partir de uma estatistica
descritiva.

RESULTADOS E DISCUSSOES

Os resultados foram obtidos através da andlise de
cada orelha individualmente (Tabela 1).

Observam-se resultados onde ha timpanogramas
do Tipo A e auséncia de reflexos acusticos. Esse tipo de
curva € habitualmente encontrado em orelhas normais'®,
ndao havendo patologia aparente de orelha média que
justificasse a auséncia deste reflexo. Nesses casos, acredita-
se que esta auséncia pode ter ocorrido devido a paralisia
do VII par craniano, que se encontra comprometido em
individuos com a seqiiéncia de Moebiiis'®. Nos casos dos
timpanogramas do tipo As, o reflexo acustico pode estar
alterado devido a alteracdes localizadas na via eferente
do arco reflexo, tal como a rigidez ossicular'®.

O Grifico 1 ilustra a totalidade dos tipos de curvas
timpanomeétricas nas orelhas pesquisadas. Observa-se que
63% (n=17) de orelhas apresentaram timpanogramas do
Tipo A, 19% (n=50) com o Tipo C, 11% (n=3) com do Tipo
B e 7% (n=2) com do Tipo As.

ETipo A
@ Tipo As
OTipo B
@ Tipo C

Tipo A

Tipo As Tipo B Tipo C

Grafico 1. Resultado geral do exame de timpanometria.

REvVISTA BRASILEIRA DE OTORRINOLARINGOLOGIA 72 (6) NovemBro/DEzEMBRO 2006
http://www.rborl.org.br / e-mail: revista@aborlccf.org.br



Tabela 1. Resultados dos exames de imitanciometria.

Sujeitos Idade Sexo Timp. R.A
Sonda: OD: Contra E — Ausente
S2 6 F OD: A Ipsi D — Ausente
OE: A Sonda: OE: Contra D — Ausente
Ipsi E — Ausente
Sonda: OD: Contra E — Ausente
s3 9 F OD: A Ipsi D — Ausente
OE: A Sonda: OE: Contra D — Ausente
Ipsi E — Ausente
Sonda: OD: Contra E — Ausente
S5 5 F OD: A Ipsi D — Presente
OE: A Sonda: OE: Contra D — Presente
Ipsi E — Ausente
Sonda: OD: Contra E — Presente
S7 3 F OD: A Ipsi D — Ausente
OE: A Sonda: OE: Contra D — Presente
Ipsi E — Ausente
Sonda: OD: Contra E — Presente
S8 7 F OD: A Ipsi D — Presente
OE: A Sonda: OE: Contra D — Presente
Ipsi E — Presente
Sonda: OD: Contra E — Presente
s9 9 F OD: A Ipsi D — Presente
OE: A Sonda: OE: Contra D — Presente
Ipsi E - Presente
Sonda: OD: Contra E — Ausente
OD: B Ipsi D — Ausente
S10 9 M OE:B Sonda: OE: Contra D — Ausente
Ipsi E — Ausente
Sonda: OD: Contra E — Ausente
S11 5 F OD: As Ipsi D — Ausente
OE: As Sonda: OE: Contra D — Ausente
Ipsi E — Ausente
Sonda: OD: Contra E — Ausente
S12 4 F OD: A Ipsi D — Ausente
OE: A Sonda: OE: Contra D — Ausente
Ipsi E — Ausente
Sonda: OD: Contra E — Presente
OD: C Ipsi D — Presente
S13 8 M OE: C Sonda: OE: Contra D — Presente
Ipsi E — Presente
Sonda: OD: Contra E — Ausente
OD: A Ipsi D — Ausente
St4 5 M OE: A Sonda: OE: Contra D — Ausente
Ipsi E — Ausente
Sonda: OD: Contra E — Presente
OoD: C Ipsi D — Ausente
S15 6 M OE: A Sonda: OE: Contra D — Presente
Ipsi E — Ausente
Sonda: OD: Contra E — Presente
S17 11 F OD: C Ipsi D — Presente
OE: C Sonda: OE: Contra D — Presente

Ipsi E — Presente
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A presenca de timpanogramas do Tipo A, na maio-
ria dos participantes, difere dos resultados apresentados
na literatura®, cujas curvas timpanométricas mais comuns
encontradas nos sujeitos com Sequiéncia de Moebits foram
do Tipo B e C. Esse tipo de alteracao tem sido esperado
devido ao fato dos portadores desta Seqiiéncia apresen-
tarem alteracdes condutivas e/ou tubarias, decorrentes da
paralisia do VI, VII, VIII pares cranianos ou decorrentes
da deficiéncia da musculatura do palato mole, acarretando
com isso acimulos de secrecio dentro da orelha média.
Anteriormente, essas caracteristicas'™, juntamente com os
achados audiologicos®, apontavam para um padrio tipico
dos resultados dos timpanogramas, ou seja, timpanogramas
dos tipos As, B e C. O que nossos resultados sugerem € que
nao ha um padrio caracteristico que demonstre alteracoes
condutivas. Ao contrdrio, para a populacao estudada, os
resultados da timpanometria revelaram funcionamento
do sistema timpano-ossicular caracteristicamente normal,
analisados a partir dos resultados da timpanometria do
Tipo A.

O Grifico 2 ilustra os resultados da pesquisa dos
reflexos acusticos contralaterais e ipsilaterais. Como pdde
ser observado, 50% (n=13) das orelhas analisadas apre-
sentaram auséncia do reflexo acustico contralateral e 50%
(n=13) apresentaram reflexos acusticos presentes. Quanto
ao reflexo acustico ipsilateral, em 73% (n=19) das orelhas
pesquisadas foi observada auséncia deste reflexo e em 27%
(n=7) observou-se a presenca do reflexo acustico para a
estimulacao ipsilateral.

Apesar da presenca da paralisia facial, pode-se
observar a presenca de reflexos acusticos nas duas situa-
coes de estimulacao, ipsi- e contralateral. Sabe-se que em
portadores de Seqiiéncia de Moebitis pode ocorrer tanto
uma paralisia total do VII par, quanto uma paresia deste
nervo, o que poderia justificar presenca ou auséncia de
reflexo acustico™®.

Do ponto de vista anatdmico, a lesaio do nervo
facial pode estar acima ou abaixo do ramo que inerva o
musculo estapédio™"?, comprometendo ou nao a funcao
motora desse musculo?, vistos na auséncia e presenca dos

120% +

100% +

80% A

60% 1 | 469 54%

@ Orelha Direita
Orelha Esquerda

40% 1

20% A

0% -
Contralateral
Ausente

Ipsilateral
Ausente

Grafico 2. Resultado geral dos reflexos acusticos.

reflexos acusticos. Ha relatos em que a paralisia do VII
par, observada em individuos com Sequiéncia de Moebils,
estaria associada a aplasia do nicleo motor do nervo facial
ou até mesmo a aplasia do musculo estapédio®. Diante
destas afirmacoes, alguns estudos'® sugerem haver au-
séncia de reflexos acusticos em portadores da Seqiiéncia
de Moebils, devido a paralisia do nervo facial, porém
sem apresentar dados que confirmem essas afirmacoes.
Diferentemente, o que foi observado nesse estudo, foi a
presenca dos reflexos acusticos em alguns casos, podendo
este exame ser indicado para melhor compreensao do grau
de comprometimento da lesao.

CONCLUSAO

Ao se analisar os resultados imitanciométricos dos
portadores da Sequéncia de Moebilis encontrou-se, na
maioria dos casos, curvas do Tipo A. Esses resultados su-
gerem que nio foi observado, na populacio desse estudo,
um padrio caracteristico das timpanometrias, anteriormen-
te justificadas pelas alteracdes musculares encontradas nos
portadores desta Seqiéncia.

Com relagio a presenca ou auséncia do reflexo
acustico contralateral, constatou-se que em ambas as
orelhas dos participantes desta pesquisa, houve auséncia
e presenca de reflexo acustico. Em relacao a pesquisa do
reflexo acustico ipsilateral, houve uma prevaléncia maior
de auséncia. Esses resultados sao promissores no sentido
de melhor compreensio do grau de envolvimento do
nervo facial, uma vez que a presenca do reflexo acustico
nos casos de paralisia facial pode indicar o local e grau
de comprometimento da lesao, tornando a pesquisa do
reflexo acustico um instrumento poderoso na avaliacio
diagnoéstica e prognostica dos portadores de Seqiiéncia
de Moebiiis.

Estudos devem ser realizados no sentido de associar
a presenca ou auséncia de reflexo acustico com a medi¢cao
do grau de comprometimento da lesao do nervo facial,
para que as sugestoes dadas a esse estudo possam ser
corroboradas.
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