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Möebius sequence: clinical ophthalmological findings in 28 cases
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Achados oftalmológicos em 28 crianças portadoras da
seqüência de Möebius

Objetivo: Analisar os principais achados oftalmológicos encontrados em
uma série de casos de seqüência de Möebius. Métodos: Foram estudados
28 pacientes com o diagnóstico de seqüência de Möebius, atendidos em
três centros oftalmológicos de referência do Estado de Pernambuco, Brasil.
Resultados: Foi observado: presença de epicanto em 25 pacientes (89,3%),
blefaroptose em 14 (50,0%), ceratopatia de exposição em cinco (17,8%) e
alteração do reflexo de Bell em três (11,1%). A acuidade visual monocular
variou de 0,03 a 1. Deficiência da acuidade visual esteve presente em 13
pacientes (46,4%). A ametropia mais encontrada foi o astigmatismo,
diagnosticado em 33 olhos (58,9%) do total de 56 examinados. Na posição
primária do olhar, 16 pacientes (57,2%) apresentaram esotropia, 2 (7,1%)
apresentaram exotropia e 7 (25,0%) ortotropia. O exame de fundo de olho
foi normal em 26 pacientes (92,8%). Conclusão: Foi observado que os
pacientes portadores da seqüência de Möebius apresentavam alterações
oftalmológicas importantes no que diz respeito à presença de deficiência
da acuidade visual, desvio ocular, ceratopatia de exposição e ametropias.
Sugere-se que esses pacientes sejam avaliados precocemente por um
oftalmologista, visando o diagnóstico e tratamento adequado.

RESUMO

Descritores: Síndrome de Möebius/complicações; Oftalmopatias; Olho/patologia, Acui-
dade visual; Criança

INTRODUÇÃO

A seqüência de Möebius, definida como uma paresia ou paralisia con-
gênita do sexto e sétimo nervos cranianos, está freqüentemente associada à
paralisia de outros nervos cranianos, anomalias craniofaciais e músculo-
esqueléticas(1-5). Sua etiopatogenia ainda não está perfeitamente esclareci-
da. A teoria mais aceita sugere que existiria um mecanismo de insuficiência
vascular em idade gestacional precoce, desencadeada por uma série de
fatores heterogêneos, dentre os quais se destacam anomalias cromossômi-
cas(6-8), exposição a agentes ambientais como a talidomida(9), cocaína(10),
benzodiazepnicos(11), álcool(3) e, em especial, o misoprostol(12-16), o que
levaria a produção da seqüência de Möebius (5,17-18).

Em virtude das alterações multisistêmicas da seqüência de Möebius,
observa-se que a conduta apropriada varia de acordo com a gravidade e tipo
das malformações presentes. A conduta oftalmológica deve ser dirigida para
o estrabismo e para exposição corneana, essa última podendo ocorrer, princi-
palmente ao dormir, devido ao acometimento do VII nervo craniano, deven-
do-se também tratar as ametropias e a ambliopia, se presente(3).

Freqüentemente os genitores e pacientes com a seqüência de Möebius
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buscam o diagnóstico e tratamento através de profissionais
que, devido a pouca freqüência da doença, têm dificuldade em
diagnosticar e conduzir o caso. O oftalmologista muitas vezes
pode ser o primeiro contato dessas crianças com a área médi-
ca. Assim sendo, os autores tiveram por objetivo analisar os
principais achados oftalmológicos encontrados em uma série
de 28 pacientes com a seqüência de Möebius, colaborando
para melhor conhecimento desta doença, facilitando o diag-
nóstico e conduta precoce adequada.

MÉTODOS

Foi realizado um estudo em uma série de 28 pacientes com
o diagnóstico de seqüência de Möebius, atendidos em três
centros oftalmológicos de referência do Estado de Pernambu-
co: Fundação Altino Ventura, Hospital de Olhos de Pernambu-
co e Associação de Auxílio à Criança Deficiente (AACD)(19).

Os pacientes foram incluídos quando apresentavam pa-
resia ou paralisia congênita dos sexto e sétimo nervos crania-
nos, acometidos de forma uni ou bilateral(3). As anormalidades
de tronco, membros e crânio-faciais, embora freqüentes, não
foram considerados como critérios de inclusão.

A idade dos pacientes ao exame variou de um a 141 meses
(Média=60,5 meses, Erro padrão da média= 7,7). Doze pacientes
(42,9%) eram do gênero masculino e 16 (57,1%) do feminino.
Foram avaliados dados gestacionais, antecedentes pessoais,
história familiar e dados do exame oftalmológico.

A acuidade visual para longe (AVL), com correção óptica,
foi aferida de acordo com a idade do paciente, cooperação e
habilidade mental.

A classificação dos erros refrativos foi feita segundo os
critérios adotados por Alves(20).

A deficiência da acuidade visual foi definida, nos pacien-
tes cuja AVL foi aferida utilizando-se a tabela de Snellen,
como a presença de diferença de AVL nos dois olhos igual ou
superior a duas unidades na tabela, ou em casos de acuidade
visual inferior a 0,5, bilateralmente. Nos pacientes com AVL
aferida com o método de Teller, foi considerada deficiência da
acuidade visual caso a AVL obtida tenha sido inferior ao
padrão da normalidade para a faixa etária.

Foi definido a blefaroptose de acordo com os critérios
adotados por Soares(21). A mensuração da abertura palpebral
foi realizada por dois pesquisadores em momentos distintos.

Foram avaliadas a presença de nistagmo, posição viciosa
de cabeça, ducções e versões com especial atenção para limi-
tações dos movimentos oculares e mudanças na abertura pal-
pebral durante os movimentos oculares horizontais. No exame
da musculatura extrínseca ocular, a hipofunção muscular foi
convencionada variando de –1 a –8(4). A convergência ocular
foi avaliada através do ponto próximo de convergência (PPC).

Foi empregado o teste de Krimsky para a medida do desvio
ocular, com o paciente fixando de perto (33cm), em posição

primária do olhar, infra e supraversão. A anisotropia em “A” foi
considerada, como a presença de diferença entre as medidas
obtidas em supra e infraversões igual ou maior que 10 dioptrias
prismáticas (DP) e em “V” quando maior ou igual a 15 DP.

A biomicroscopia foi realizada em todos os pacientes que
cooperaram. Foi pesquisada sensibilidade corneana, lacrime-
jamento anormal, reflexos pupilares e reflexo de Bell. Foi feita
oftalmoscopia indireta e a retinoscopia sob cicloplegia.

As variáveis qualitativas foram expressas por suas fre-
qüências. Possíveis diferenças entre freqüências foram avalia-
das pelo teste do qui-quadrado. As variáveis quantitativas
foram expressas por suas médias, desvios padrão e erros
padrão da média. Foi utilizado o teste t de Student para avaliar
possíveis diferenças entre médias. Foi utilizado p<0,005 para
rejeição da hipótese de nulidade.

RESULTADOS

Os achados do exame ocular estão expressos na tabela 1.
A acuidade visual monocular variou de 0,03 a 1. Em dois

pacientes (7,1%), devido a pouca cooperação, foi aferida a
acuidade visual utilizando o padrão de fixação ocular, sendo
classificada como Boa, Mantida e Centrada (BMC). Três crian-
ças não colaboraram para a aferição da acuidade visual mono-
cularmente, sendo esta, aferida binocularmente. A deficiência
da acuidade visual esteve presente em 13 pacientes (46,4%). A
idade, acuidade visual para longe e a retinoscopia de cada
paciente está expressa na tabela 2.

A ametropia mais encontrada foi o astigmatismo, diagnos-
ticado em 33 olhos (58,9%), do total de 56 examinados, segui-
do da hipermetropia presente em 19 (33,9%) e miopia presente
em 3 (5,3%) (Gráfico 1).

No exame estrabológico da musculatura extrínseca ocular
na posição primária do olhar, havia esotropia em 16 casos
(57,1%), exotropia em 2 (7,1%), ortotropia em 7 (25,0%), desvio

Tabela 1. Achados oftalmológicos em pacientes com seqüencia de
Möebius

Achado ocular N (%)
Epicanto 25 89,2

Blefarofimose 03 10,8

Ptose 14 50,0

Alterações do reflexo de Bell* 03 11,1

Ceratopatia de exposição 05 17,8

Opacidade corneana 02 07,1

Medida da abertura palpebral* (mm)
Média (OD) 20 (OE) 21

DP (OD) 21 (OE) 20

Mín. (OD) 16 (OE) 16

Máx. (OD) 25 (OE) 24
*1 paciente não permitiu o exame
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vertical simples em 3 (10,7%) e desvio vertical concomitante a
esotropia em 4 casos (14,3%). A anisotropia em “V” foi a mais
freqüente, tendo sido encontrada em 9 pacientes (32,1%).

Foi observada limitação da abdução em todos os casos estu-
dados e convergência ocular próxima do normal (PPC dorso) em
17 casos (60,7%). Posição viciosa de cabeça esteve presente em
10 casos (35,7%), fixação cruzada em 10 (35,7%) e modificação da

abertura palpebral em adução em 6 (21,4%). O grau de rotação da
musculatura extraocular está expresso na tabela 3.

O exame de fundo de olho foi normal em 26 pacientes
(92,8%). Em um paciente (3,5%) foi observado escavação do
disco óptico maior que 0,5 bilateralmente e em outro paciente
(3,5%) foi verificado exacerbação da tortuosidade vascular
retiniana em ambos os olhos.

Tabela 2. Idade, acuidade visual e erro refrativo dos pacientes com sequência de Möebius

Nº Idade AVL S/C Refração
caso (meses) OD OE Binocular OD OE
01 38 0,87 T 0,61 T NA plano +1,00
02 74 0,50 S 0,50 S NA +1,00 +1,00
03 28 0,22 T 0,15 T NA +1,00 ≈ -2,00 a   90° +2,00 ≈ -2,00  a  90°
04 34 0,63 T 0,32 T NA +2,00 -1,50 ≈ -2,75   a 90°
05 10 0,22 T 0,22 T NA +4,00 +4,00
06 33 0,15 T 0,15 T NA +3,00 +3,00
07 72 1,00 S 0,20 S NA +1,50 ≈ -1,00 a   30° -4,00 ≈ -3,50   a   30°
08 108 NA NA 0,007 TB +1,00 ≈ -2,00 a 180° +1,00 ≈ -2,00  a 180°
09 132 0,07 T 0,03 T NA +1,00 +1,00
10 35 0,42 T 0,42 T NA +3,00 ≈ -1,00 a 180° +3,00 ≈ -0,50  a 180°
11 115 0,80 S 0,80 S NA +4,00 ≈ -2,50 a 180° +3,50 ≈ - 3,00 a 180°
12 27 0,63 T 0,63 T NA Plano ≈ -1,50 a 150° +2,00 ≈ -1,00  a   30°
13 34 NA NA 0,11 TB +0,50 ≈ -0,50 a 150° Plano ≈ -0,25  a   30°
14 16 0,11 T 0,07 T NA -0,50 ≈ -1,50 a 180° Plano ≈ -0,75  a 180°
15 32 NA NA 0,22 TB Plano ≈ -1,00 a   90° Plano ≈ -1,25  a   90°
16 10 0,15 T 0,10 T NA -0,75 -0,75
17 26 0,21 T 0,32 T NA +2,00 +2,00
18 98 1,00 S 0,25 S NA +0,50 ≈ -0,50 a   90° +1,00 ≈ -0,50  a   75°
19 49 0,32 T 0,15 T NA -3,00 ≈ -2,00  a 150° -3,75
20 58 0,20 S 0,20 S NA +1,00 +1,00
21 109 1,00 S 1,00 S NA +1,50 ≈ -1,00 a   90° +2,00 ≈ -0,50  a   90°
22 122 1,00 S 1,00 S NA +0,50 ≈ -2,00 a   40° Plano ≈ -1,25  a 165°
23 1 BMC BMC BMC +1,50 ≈ -1,50 a   90° +1,00 ≈ -1,50  a   90°
24 95 0,80 S 0,80 S NA +1,50 ≈ -2,50 a 155° +0,75 ≈ -2,50  a   50°
25 80 1,00 S 1,00 S NA +3,00 +3,00
26 14 0,15 T 0,15 T NA +200 ≈ -100   a 180° +3,00
27 32 BMC BMC BMC -6,00 ≈ -100   a 150° -5,00 ≈ -100    a 30
28 48 0,11 T 0,11 T NA +2,00 +3,00
AVL S/C: Acuidade visual para longe sem correção óptica; OD: Olho direito; OE: Olho esquerdo; NA: Não se aplica; BMC: Boa, mantida e centrada; S: Acuidade visual
em tabelas de Snellen; T: Acuidade visual pelo método de Teller; TB: Acuidade visual binocular pelo método de Teller

19 (33,9%)

3 (5,3%) 10 (17,8%)

4 (7,1%)

6 (10,7%)

6 (10,7%)
7 (12,5%)

1 (1,7%)

Gráfico 1
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DISCUSSÃO

As crianças com seqüência de Möebius apresentam impor-
tantes alterações oftalmológicas, sendo o estrabismo o acha-
do que mais chama atenção dos genitores. O defeito mais
comum dos movimentos oculares está representado pela limi-
tação ou ausência da abdução(22), o que foi encontrado em
100% da presente análise. Além disso, há relatos de limitação
da adução (50,0%) ou paresia do olhar conjugado horizontal
associado ou não a alterações dos movimentos verticais(22), o
que está de acordo com os dados obtidos no presente estudo,
no qual foi observado restrição da convergência ocular em
29,2% e desvio vertical em 25,0% (p=0,169).

Apesar da paralisia bilateral do VI nervo craniano estar
presente na seqüência de Möebius, os pacientes apresentam
esotropia em freqüências variáveis indo de menos de 50,0%
dos casos(23-24) a 68,8%(25), 77,8%(22) ou 100%(26) dos pacien-
tes. Na casuística estudada foi observado esodesvio em
57,1% dos casos em concordância com os dados desses auto-
res (p=0,447 / p=0,152 / p=0,07, respectivamente). A não ocor-
rência de estrabismo convergente com abdução ausente pode
ser atribuída à paresia do músculo reto medial(24). Em relação à
presença de exodesvio e ortotropia nesta análise (7,1% e
25,0%, respectivamente) foi observada semelhança com os
dados da literatura que apontam presença de exodesvio em
11,1% e ortotropia em 11,1%(22) (p=0,639 / p=0,448, respectiva-
mente).

Anisotropia em V foi mais freqüente estando presente em
nove casos (32,1%), em concordância com os dados que
apontam presença deste achado em 50% da casuística(25)

(p=0,226).
Na amostra estudada foi observada fixação cruzada em

37,5% dos pacientes. Apesar de ter sido admitido que este
quadro previne a baixa visual(26), foi encontrada, na presente
análise, variação da acuidade visual monocular de 0,03 a 1, com
presença de deficiência da acuidade visual em 46,4% dos pa-
cientes, o que poderia ser atribuído à presença de ametropias,
estrabismo, como também a ceratopatia de exposição de repeti-
ção. Vale salientar que em três pacientes foi aferida a acuidade
visual binocularmente devido à falta de cooperação dos mes-
mos para aferição monocular. Nestes, foi encontrado distúrbio
comportamental autístico em um deles, distúrbio “autismo like”
em outro e retardo mental no terceiro paciente(19).

Tabela 3. Exame da musculatura extrínseca ocular em pacientes com
seqüência de Möebius

MEO Média DP Variação
RMD -2,6 ± 1,4 0/-4
RLD -5,1 ± 1,4 3/-8
RME -2,5 ± 1,5 0/-4
RLE -5,2 ± 1,4 3/-8
MEO: Musculatura extrínseca ocular; RMD: Reto medial direito; RLD: Reto
lateral direito; RME: Reto medial esquerdo; RLE: Reto lateral esquerdo

A ocorrência freqüente de blefaroptose na amostra estu-
dada deve refletir a maior acurácia nas mensurações realizadas
no presente estudo. Este achado deve representar a real fre-
qüência desta alteração clínica na seqüência de Möebius.

Tem sido observado que existe uma elevada incidência de
alterações da função palpebral, presença de lacrimejamento
anormal e cicatrizes corneanas em crianças com a seqüência
de Möebius(22). Há relatos da presença de lagoftalmo simétrico
ou assimétrico em freqüências variáveis indo de 100% da
casuística, sendo comum a presença de cicatrizes subepite-
liais difusas(22), a 68,8%(25), o que diverge dos resultados do
presente estudo, no qual foi observado lagoftalmia em 14,3% e
ceratopatia de exposição em 17,8% (p<0,01). Alteração do
fenômeno de Bell tem sido descrito em um paciente (6,3%)(25),
estando associado a leucoma de exposição em ambos os
olhos, enquanto que na presente casuística foi observado
alteração do fenômeno de Bell em três pacientes (11,1%),
estando associado a ceratopatia em apenas um desses
(p=1,00). Salienta-se a importância deste achado, uma vez que
há relato de um caso de ambliopia devido a ceratopatia de
exposição bilateral(27).

No presente estudo, foram detectados 89,2% dos pacien-
tes com prega epicântica bilateral, diferindo dos dados de
Henderson que aponta a presença desse achado em 9,8%
(p<0,001), sendo, entretanto, similar aos dados de Cronemberg
que revela presença da prega epicântica bilateral em 75,0% da
casuística (p=0,236).

A presença de hipermetropia têm sido relatado em 100% da
casuística, variando de +0,50 a +6,00 dioptrias, associada ou
não ao astigmatismo(26). Em outra série foi encontrado maior
freqüência de astigmatismo (62,1%), sendo por ordem decres-
cente o hipermetrópico composto (40,6%), miópico composto
(16,2%) e o misto (6,2%)(25). No presente estudo, em concor-
dância com os dados da literatura, foi encontrado maior fre-
qüência de astigmatismo, presente em 58,9% da casuística
(p=0,797).

Têm sido observadas associações da seqüência de Möe-
bius com outras alterações sistêmicas e oculares menos fre-
qüentes, tais como: catarata capsular posterior bilateral(28),
coloboma de íris(22), hipogonadismo hipogonadotrófico com
persistência de fibras de mielina peripapilares(27), catarata con-
gênita e coloboma retiniano(29), nanismo pituitário e hipopla-
sia papilar associado à persistência de membrana pupilar e
coloboma de nervo óptico(30). Fundo de olho normal tem sido
referido em todos os casos, com exceção de um caso com
“fundus” miópico(25). No presente estudo, essas observações
não foram encontradas.

CONCLUSÃO

Foi observado, no presente estudo, que os pacientes por-
tadores da seqüência de Möebius tiveram alterações oftalmo-
lógicas importantes. Sugere-se, portanto, que esses devem
ser avaliados precocemente por um oftalmologista como forma
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de condução adequada, no que diz respeito à correção das
ametropias, do desvio ocular, prevenção da ceratopatia de
exposição e da deficiência visual.

ABSTRACT

Purpose: To evaluate the clinical ophthalmological findings in
Möebius sequence patients. Methods: Twenty-eight Möe-
bius sequence patients were studied at three ophthalmo-
logical centers in Pernambuco state, Brazil. Results: Bilateral
epicanthus was found in 25 patients (89.3%), ptosis in 14
(50.0%), corneal opacities from exposure in 5 (17.8%) and
diminished Bell’s reflex in 3 (10.7%). Monocular visual acuity
varied from 0.03 to 1. Visual acuity deficiency was detected in
13 patients (46.4%). The most frequent refractive error was
astigmatism. It was observed in 33 eyes (58.9%). At the prima-
ry position, 16 patients (57.2%) had esotropia, 2 (7.1%) had
exotropia and 7 (25.0%) had orthotropia. Fundoscopic exami-
nation was normal in 26 patients (92.8%). Conclusions: It was
observed that Möebius sequence patients presented impor-
tant ophthalmological disorders, like visual acuity deficiency,
incomitant strabismus, exposure keratitis and refractive
errors. It is suggested that these patients should be evaluated
early by an ophthalmologist for the diagnosis and treatment of
these problems.

Keywords: Möebius syndrome/complications; Eye diseases;
Eye/pathology; Visual acuity; Child
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