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Coletdaneas em Saude

INTRODUCAO

A sindrome de M&ebius, também conhecida como sequéncia de
Moebius ou de Mobius (SM), é relatada tradicionalmente como de
ocorréncia rara, o que dificulta o diagndstico precoce, porém sua inci-
déncia vem aumentando no Brasil. Consiste basicamente em paralisia
facial congénita uni ou bilateral, com comprometimento de VI e VI
nervos cranianos obrigatoriamente, mas que pode vir associada com
alteracbes em outros nervos cranianos, com malformacées em mem-
bros e outras partes do corpo, sendo considerada uma afeccao multis-
sistémica e com variacdes quanto sua gravidade.

Em virtude das caracteristicas das paralisias faciais congénitas po-
derem fazer parte de sindromes com diferentes etiologias, prefere-se
a denominacao de sequéncia. Foi descrita inicialmente por Paul Moe-
bius, neurologista alemao, entre 1888 e 1892, com a descricao de
diplegia facial (simétrica ou ndo) nao progressiva, com auséncia de ab-
ducao (geralmente bilateral) dos olhos’.

A etiologia da SM é muito discutida e sao muitas as teorias que
tentam determina-la. De acordo com a literatura??, pode-se falar em
duas grandes vertentes tedricas etioldgicas para a referida patologia. A
primeira é denominada de teoria mesodérmica (ou miogénica), que
considera uma causa de origem periférica, acreditando num acome-
timento primario da musculatura derivada dos arcos branquiais que,
secundariamente, causaria as alteracbes ao nivel do sistema nervoso.
A segunda denomina-se teoria ectodérmica (ou neurogénica), que
considera ser o acometimento primario de ordem central (nos nucleos
motores dos nervos, nos nervos periféricos ou na juncao mio-neural),
sendo secundarias as alteracoes musculoesqueléticas associadas.

Ha ainda a teoria teratogénica, defendida por Reed e Grant?,
que, excluindo uma causa congénita, pressupdem o uso de teratoge-
nos que interferem nos primérdios da vida intra-uterina, provocando
a malformacao do feto, principalmente na circulacao uterina fetal. Ha
ainda a hipotese'® do envolvimento da ingestao de drogas, como por
exemplo a talidomida, durante a gestacao, causando deformidades fe-
tais. Fujita et al.? levantaram a hipotese de isquemia cerebral pré-natal
e outros pesquisadores' apontaram relacdes importantes com hipo-
plasia cerebral ou cerebelar.

Ainda com relacao a fatores teratdbgenos, estudo brasileiro pionei-
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ro’ chamou a atencao para o fato de que o aumento da incidéncia
dessa sindrome esta relacionado com o uso ilegal do misoprostol (Cy-
totec) como abortivo no primeiro trimestre da gravidez.

Embora a exata etiologia da SM nao esteja completamente es-
clarecida até o momento, a origem medicamentosa foi ocupando um
espaco importante a partir dos constantes relatos de maes que faziam
uso do misoprostol nas fases iniciais da gestacao.

Pode ainda haver envolvimento do fator hereditariedade, apesar
de nao ter sido comprovado pela literatura, o que dificulta o aconse-
lhamento genético. Alguns casos foram encontrados, com relatos de
varios membros afetados de uma mesma familia e alguns autores ja
esbocaram hipoteses sobre tipos de heranca. Estudiosos™'® sugeriram
heranca autossémica dominante de expressao variavel. Slee, Smart e
Viljoen?® aventaram a hipotese de acometimento genético, ao descre-
verem um caso de SM associado a uma delecao no cromossomo 13q,
levantando a hipdtese de que haveria um gene responsavel pela pato-
logia na referida regiao deste cromossomo.

As principais caracteristicas da SM, de acordo com pesquisadores
da area' 02022 sgo:

e Cranio — fronte achatada e estreita, depressao bilateral do osso
frontal com projecao da porcao frontal;

¢ Face — geralmente longa, com presenca de paralisia facial bilate-
ral, que causa a referida “facies de mascara”, sem rugas de expressao,
tanto no riso quanto no choro. Na maioria dos casos, a paralisia é
severa, mas incompleta. Pode haver fraqueza facial uni ou bilateral,
completa ou incompleta;

¢ Olhos — com anomalias variadas, em alguns casos observa-se
estrabismo (geralmente convergente), ptose palpebral (uni ou bilateral)
ou excesso de abertura das palpebras com diminuicao do pestanejar,
fendas palpebrais entreabertas durante o sono, pregas epicanticas,
hipertelorismo, auséncia de reflexo palpebral, reacdo pupilar a luz e
acomodacao. Em decorréncia das anomalias oculares, pode haver mo-
vimento compensatério de torcicolo. Pode ainda haver incapacidade
de fechamento palpebral completo (simétrico ou ndo entre os olhos
direito e esquerdo), que causa o sinal de Bell, consistindo na utilizacao
de movimentos compensatérios dos olhos (os quais sdo voltados para
cima, deixando a esclerdtica visivel) para sua lubrificacdo. A diminui-
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cao da movimentacao ocular causando aumento de lacrimejamento
— desta forma, os pacientes sao mais suscetiveis ao desenvolvimento
de conjuntivites;

¢ Orelhas — podem ocorrer alteracbes variadas no pavilhao auri-
cular (macro ou microtia) e orelhas calciformes. Quanto aos aspectos
otoldgicos, a audicao é geralmente normal, mas ha auséncia de refle-
x0s acusticos devido a paralisia do nervo facial;

¢ Nariz — proeminente, sem pregas nasolabiais, ponte e base alar-
gadas;

¢ Labios — pequenos, com presenca de eversao labial, labios per-
manentemente abertos e sem mobilidade, apresentando uma inabili-
dade para sorrir, assobiar e elevar o labio superior; presenca de sialor-
reia; o labio superior pode ainda ser encurtado e com alteracao do
ténus labial;

e Bochechas - alteracao na tonicidade e na mobilidade;

¢ Mentual — pode apresentar-se hiperténico, principalmente na
tentativa de vedamento labial;

e Lingua — microglossia, anquiloglossia, presenca de sulcos, as-
simetria, diminuicdo da mobilidade (provocando succao ineficiente e
desordem de degluticdo). Pode ainda apresentar fasciculacoes;

e Dentes e oclusao — observa-se hipoplasia dentaria, labio ou lin-
guoversao e ma oclusao de Angle Classe Il

e Palato duro — ogival, atrésico ou com fissura palatina;

e Palato mole — com mobilidade diminuida, Gvula bifida e fissura
palating;

e Maxila — protrusao maxilar;

e Mandibula - micrognatia, diminuicao da movimentacao (para-
lisia dos musculos da mastigacado), da massa muscular e abertura de
boca diminuida;

e Articulacao temporomandibular — graus variados de dege-
neracdo articular mesmo na infancia, muito provavelmente devido a
retrognatia e ao desequilibrio/atrofia da musculatura orofacial. Quan-
do acometidas tal articulacao, o envolvimento é geralmente bilateral.
Pode haver hipo ou hipermobilidade do céndilo mandibular;

® Pescoco e térax — hipoplasia muscular, que em alguns casos
gera assimetria toraxica e problemas cardiacos;

e Extremidades — alteracdes variadas de maos e pés (quantidade
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de dedos, fusdo das falanges, encurtamento de digitos e alteracdo 6s-
sea que confere pés voltados para dentro);

e Sistema nervoso central — pode haver alteracoes neurolégicas,
atraso no desenvolvimento neuropsicomotor, comprometimento de
outros pares cranianos além dos VI (nervo abducente) e VIl (facial). Em
90% dos casos a inteligéncia esta preservada.

O nervo abducente é motor e ao atingir a cavidade orbital dos
olhos, distribui-se na musculatura extrinseca ocular. Em relacao ao VI
par craniano, suas fibras motoras ao atravessarem a glandula parétida
atingem a face, ramificando-se em formato de leque e inervando to-
dos os musculos cutaneos da cabeca e do pescoco. Suas fibras senso-
riais distribuem-se nos dois tercos anteriores da lingua, favorecendo a
gustacao e suas fibras parassimpaticas inervam as glandulas lacrimais,
nasais e salivares (glandula sublingual e submandibular).

Se houver comprometimento do V nervo craniano (o trigémeo),
havera ainda a perda da sensibilidade de grande parte da cabeca, ne-
vralgia intensa e, em virtude da possibilidade de acometimento motor,
dificuldades na mastigacao, uma vez que inerva os musculos mastiga-
torios.

Quando ha comprometimento do Ill par craniano (oculomotor),
havera dificuldades na mobilidade ocular extrinseca (incluindo palpe-
bra superior) e intrinseca (que movimenta a iris e a lente).

Apesar das caracteristicas faciais da SM, sua raridade dificulta o
diagnostico precoce, sendo que, muitas vezes, a queixa principal dos
familiares diz respeito as alteracdes oculares (estrabismo, por exemplo)
e o oftalmologista pode ser o primeiro profissional a receber, em sua
clinica, tais pacientes. Freitas et al.® relataram caso clinico de menino
de quatro anos que apresentou o diagnostico apenas aos 15 meses de
vida, apesar das caracteristicas sindrémicas relevantes.

A sequir, serao descritas as caracteristicas por areas, a fim de faci-
litar a leitura.

Aspectos miofuncionais orofaciais

Devido as alteracbes estruturais citadas anteriormente, havera
comprometimento da execucao das funcdes orais, desde as fases ini-
ciais da vida, como a succao. A inabilidade para sugar aparece devido a
uma série de fatores interferentes. A falta de uso dos musculos faciais,
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especialmente o orbicular da boca, impedindo o vedamento dos labios
e, segundo a literatura?®, durante o choro ou sorriso, pode haver desvio
da comissura labial. Assim sendo, além de nao ser possivel o vedamen-
to labial, ndo havera pressao intraoral negativa suficiente para uma
succao eficaz, e poderd haver escoamento de leite pelas comissuras
labiais em bebés durante a fase da amamentacdo. Além de os labios,
a dificuldade de movimentacao (pela paresia ou paralisia), 0 tamanho
(microglossia ou hipotrofia lingual) e a fixacdo da lingua (anquiloglos-
sia) dificultam ou impedem a succao, sendo necessaria a adaptacao
postural e a intervencao fonoaudioldgica precoces, para que o bebé
ganhe peso e cresca saudavelmente. Em caso de micrognatia ou para-
lisia velar, as dificuldades aumentam, sendo que nesta Ultima situacao
pode ocorrer ainda, de forma concomitante, a presenca da disfagia,
tornando o quadro ainda mais grave.

Em idades maiores, pode-se observar dificuldade de succao, sendo
gue em situacao de sugar liquido por intermédio de canudo, podem
haver manobras compensatérias como o auxilio dos incisivos centrais
para manter o canudo em posicao para succao e tensionamento de
mentual’.

A assimetria da lingua pode favorecer alteracbes oclusais, predo-
minio do uso unilateral do padrao mastigatorio e, por tal motivo, gerar
uma tendéncia de assimetria da face, evidenciando a necessidade da
intervencao precoce e da atuacao interdisciplinar.

E importante ressaltar que a mobilidade reduzida de lingua afetara
as demais funcdes, como a mastigacao, ao nao lateralizar o alimento;
a fala, na producao de fones que exigem sua elevacao ou contato com
o palato; e a higienizacao da cavidade oral, sendo bastante comum a
presenca de carie.

Os familiares precisam de esclarecimentos a respeito de todas as
dificuldades que seu filho vira a apresentar, para que possam intervir,
com auxilio da equipe de salde que acompanha o caso, a fim de evitar
prejuizos maiores.

Pesquisadores® relataram caso clinico de SM que reforca o expos-
to, uma vez que acompanharam o caso de um paciente dos quatro
aos 13 anos, que apresentava, na avaliacao inicial, quadro severo de
carie rampante, comprometimento endoddntico e perda da dimensao
vertical, sendo efetivado acompanhamento trimestral por equipe de
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Odontologia, Neurologia, Genética e Oftalmologia. A parceria com a
Fonoaudiologia auxiliaria com certeza a equipe, uma vez que a dificul-
dade de mobilidade das estruturas orofaciais dificulta o acesso para
o tratamento odontolégico e manobras passivas e, dependendo do
caso, ativas na musculatura orofacial, principalmente na musculatura
supra-hioidea, pode favorecer a abertura da boca para o tratamento
odontolégico.

Em relacdo a degluticao, pode ser afetada tanto pelo comprome-
timento estrutural ja citado anteriormente, quanto pela possibilidade
do envolvimento dos pares cranianos como o IX (glossofaringeo), ner-
VO que atua na dilatacao e elevacao da faringe, no ritmo respiratério
(pelos neurénios de segunda ordem do ramo sensorial do IX nervo),
na atividade salivar; e o X (vago) nervo, que propicia, pelo seu ramo
sensitivo, a percepcao tatil, de temperatura e dor da faringe e laringe
e pelo ramo motor, a movimentacao do véu palatino — ambos nervos
afetando, portanto, o controle nervoso da degluticao?. Com estes ner-
vos comprometidos, ha grande propensdo a aspiracdes recorrentes,
sendo necessario o oferecimento de alimentacao alternativa através de
sonda nasogastrica. Essa dificuldade na alimentacdo pode implicar em
desnutricao, ganho de peso lento e, em quadros de aspiracao bronco
-pulmonar, pode levar a 6ébito.

O impacto na degluticao é, com certeza, uma das maiores dificul-
dades dos sujeitos com SM. Uma pesquisa® comprovou que 100% da
amostra do estudo com pacientes com SM apresentaram dificuldades
nesta funcao oral, embora sem sinais clinicos sugestivos de penetra-
cao e aspiracao bronco-pulmonar. Frente a tal dificuldade, o paciente
tende a realizar movimento compensatério como levar a cabeca para
tras ao deglutir. Outro movimento compensatério possivel descrito
pela literatura' foi a hipercontracdo de mentual, a fim de favorecer o
vedamento labial.

Com relacao a mastigacao, pode haver auséncia de movimentos
mastigatorios* ou restricoes quanto aos movimentos mastigatorios de-
vido a hipofuncao de masseter e temporal. O alimento pode se alojar
nas bochechas pela falta de movimentacao dos bucinadores e da lin-
gua e, frequentemente, o paciente retira o alimento do vestibulo com
ajuda dos dedos*. Pesquisadores?® verificaram diminuicdo da velocida-
de mastigatoéria em 55% da amostra, com relevancia estatisticamente
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significante para alteracao de ténus de masseter.

Ha ainda a possibilidade de dificuldade em manter o alimento na
cavidade oral, em virtude da falta de selamento labial, labio superior
encurtado e inferior evertido. Assim, o paciente pode empurrar o ali-
mento com os dedos para dentro da boca e para manté-lo na boca
pode haver hipercontracao de mentual, como descrito em um caso
clinico por Albuquerque et al.’

Cabe também destacar que as possiveis alteracdes dentarias tam-
bém interferem na mastigacao. As disfuncoes temporomandibulares
sao fatores que devem ser levados em consideracao®, pois podem in-
terferir no ato da mastigacao.

O padrao respiratério também pode ser comprometido, pois al-
guns casos apresentam histéria de infeccdes respiratérias que podem
estar ligadas a aspiracao de alimentos. Além disso, assimetrias toraci-
cas e hipoplasia de musculos relacionados aos movimentos respirato-
rios podem implicar em uma incoordenacao desta funcao®. Apesar de
incomum a faléncia respiratéria em virtude de complicacdes da SM, em
1997 foram relatados dois casos clinicos que resultaram, como conse-
guéncia da apneia central, em morte™.

Quanto aos habitos orais deletérios, foi constatado que pacien-
tes com SM podem apresentar bruxismo®, habito que pode acentuar,
ainda mais, a disfuncdo temporomandibular (DTM) caso exista ou, no
decorrer dos anos de instalacao, resultar em DTM.

Outro aspecto a ser considerado e de queixa frequente na clinica
fonoaudioldgica diz respeito as dificuldades para demonstrar diferen-
tes expressoes faciais. A paresia ou paralisia dos VI (abducente) e VI
(facial) pares de nervos cranianos, resulta na “facies de mascara”, pre-
judicando a mimica facial e, portanto, a expressao de emocoes, sendo
esta uma caracteristica na SM. Pode haver desde inexpressividade fa-
cial até assimetria na execucao da mimica, pois um lado da face pode
apresentar maior comprometimento do que o outro’.

A associacao da paralisia desses dois pares de nervos deve-se a
localizacao préxima ao tronco cerebral, sendo muito dificil ser somente
um deles afetado.

Aspectos da linguagem e da fala
Os aspectos cognitivos sao 0s menos afetados nessas criancas,
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sendo que a deficiéncia intelectual esta presente em apenas 10 a 15%
dos casos. Entretanto, pelas préprias limitagcdes fisicas e pelas dificul-
dades na comunicacao, os sujeitos com SM podem apresentar baixo
rendimento escolar. Com relacao a linguagem, a compreensao encon-
tra-se melhor do que a expressao, havendo prejuizo na emissao dos
fonemas bilabiais dependentes do vedamento labial, cuja articulacao
é imprecisa e restrita aos movimentos da lingua contra os pontos arti-
culatorios'.

Quanto ao aspecto comunicativo, a literatura? ressaltou que a lin-
guagem, em sua funcao receptiva, ou seja, compreensiva, geralmente
se desenvolve normalmente quando a funcdo cognitiva esta preser-
vada e nao ha nenhum comprometimento mental. Contudo, alguns
casos podem apresentar um atraso no desenvolvimento da linguagem
devido a reducado das experiéncias motoras, as hospitalizacdes fre-
guentes, as dificuldades alimentares que afetam o crescimento, a su-
perprotecao ou rejeicao familiar e a falta de estimulacao da linguagem
em ambiente familiar.

Ainda os mesmos autores relataram que a fala, no individuo com
SM, sempre estara afetada. Esses individuos, em funcao das inabili-
dades motoras faciais, desenvolvem movimentos compensatoérios na
articulacdo dos fones alterados, com o objetivo de ganhar maior inte-
ligibilidade. A velocidade, a precisao dos movimentos articulatérios e
caracteristicas ressonantais e prosédicas também podem ser afetadas.
A voz, como manifestacdo secundaria das alteracdes encontradas, cos-
tuma ser monétona, pastosa e abafada.

A inteligibilidade de fala de doze pacientes com a SM foi avaliada,
encontrando—se dificuldades especificas na articulacdo dos fonemas
/pl, b/, Im/, If], NI, Is/ e /f/ afirmando que as dificuldades de fala sao
de ordem complexa e multifatorial, podendo ocorrer incompeténcia
na producao de fonemas bilabiais, disartria flacida, com a presenca de
omissoes, substituicoes, distorcoes e producao de movimentos com-
pensatoérios'.

A aquisicao do sistema fonético-fonoldgico de um sujeito com SM
foi estudada e encontrou-se um padrao articulatério desviante, princi-
palmente na emissao dos fonemas bilabiais e labiodentais, com carac-
teristicas da disartria flacida.

Outro aspecto importante de ser mencionado diz respeito a pos-
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tura da familia em relacdo as limitacdes faciais e articulatérias de su-
jeitos com SM, pois muitas vezes superprotegem seus filhos e aceitam
discursos curtos, com uso de gestos indicativos e meneios de cabeca?,
dificultando a ampliacdo do vocabulario.

Envolvimento do sistema auditivo e vestibular

Outro aspecto, nao menos importante, corresponde as caracte-
risticas auditivas que podem ser encontradas na SM. Estudo', com
0 objetivo de avaliar as manifestacdes clinicas e a acuidade auditiva
em cinco criangas com essa afeccao, revelou comprometimento princi-
palmente dos pares cranianos V, VIl e XlI, responsaveis por limitacoes
motoras e sensoriais. Com relacao a audicao, a hipoacusia condutiva
foi um achado frequente. Quatro das cinco criancas apresentaram este
tipo de perda. O uso do misoprostol na gestacao foi relatado pela
maioria das maes, indicando-o como possivel fator etioldgico. A lite-
ratura?' acrescentou que criancas com SM podem apresentar, além de
alteracoes no nervo facial, anomalias de orelha média e perda auditiva
condutiva ou sensorioneural congénita.

Tendo em vista que o nervo facial participa da porcao eferente do
arco reflexo, ha a possibilidade de alteracdes auditivas decorrentes da
paralisia facial ocasionada pela SM. Isso porque o reflexo estapediano
é a contracao reflexa dos musculos do estapédio em ambas as orelhas,
gue ocorre em resposta a estimulacdo de um som muito intenso. Tal
mecanismo possui envolvimento do nervo vestibulo coclear (VIII par)
como via aferente Unica de estimulacao e do nervo facial (VIl par) como
via eferente bilateral. Um dos objetivos da avaliacao do arco-reflexo é
verificar a integridade do sistema sensorial e motor a partir do funcio-
namento dos nervos cranianos VIl e VIII. Para obtencao de presenca do
reflexo é necessario a integridade das vias auditivas aferente a eferen-
te, bem como do nervo facial em ambos os lados.

Pesquisadores' destacaram que a auséncia de captacao do reflexo
sugere, dentre outros motivos, lesao na porcao eferente do sistema
auditivo. Por este motivo, em casos de paralisia facial periférica, caso a
lesdo encontre-se préximo ao ramo que inerva o musculo do estapé-
dio, serd comum a configuracao do timpanograma tipo A com limares
auditivos normais no audiograma, porém com auséncia de reflexo, in-
dicativo de lesao no nervo facial no lado acometido.
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Dentre as aplicacdes clinicas do reflexo estapediano encontram-
se 0 topodiagnostico para descoberta do local da lesao no VIl par em
caso de Paralisia Facial e a existéncia de lesdao em nivel de tronco ce-
rebral'224,

Infelizmente, a escassez de literatura na area nao permite maiores
detalhes, porém, indubitavelmente a avaliacao auditiva torna-se indis-
pensavel para o acompanhamento clinico de sujeitos com SM.

Atuacao interdisciplinar

A atuacao na SM deve ser interdisciplinar e precoce, dentre os
quais se destacam:

e Fonoaudiologia: para avaliacao e terapia em todas as areas
fonoaudiolégicas (linguagem, voz, audicdo, motricidade orofacial e
disfagia)’;

e Neurologia: para acompanhamento e condutas das paralisias
ou paresias dos nervos cranianos e pela possibilidade de convulsées’;

e Oftalmologia: prevenindo a diminuicdo da acuidade visual em
decorréncia da diminuicao da mobilidade ocular, estrabismo e ptose
palpebral?43;

- Otorrinolaringologia: para acompanhamento das alteracoes
relacionadas a degluticdo, fonacao, respiracao e audicao™';

e Cirurgiao-dentista e ortodontista: para intervencao nas alte-
racoes dentarias e oclusais’;

¢ Ortopedia / Cirurgia Plastica: para correcao das alteracbes em
membros'. A associacao entre a SM e artrogripose multipla congénita
pode ocorrer, sendo indicado que na presenca de alteracoes 6sseas e
musculares de extremidades seja investigada a artogripose'?;

e Fisioterapia: devido as dificuldades respiratorias’;

® Genética: em decorréncia da possibilidade da SM ser genética e,
desta forma, proceder com orientacao familiar'; e

e Psicologia: pelos déficits comportamentais, gerando inabilida-
des sociais e isolamento?.

Aspectos psicossociais

A literatura™ ressaltou sobre o impacto dos aspectos psicossociais
na SM, principalmente no inicio das séries escolares, pelo sujeito ne-
cessitar comunicar-se com outros escolares e professores, restringindo
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as atividades sociais desses sujeitos. Tal aspecto foi confirmado por
pesquisadores’, quando comentaram que, em virtude da dificuldade
na mimica facial, o paciente tendia a isolar-se.

Outro aspecto importante de ser destacado diz respeito a presen-
ca das anomalias congénitas que podem ser interpretadas erronea-
mente pela comunidade como caracteristica de deficiéncia intelectu-
al, qguando na verdade estas situacdes de associacao, como descrito
anteriormente, sao raras. Assim, a interacdo de familiares e vizinhos
com sujeitos com SM pode representar o sujeito como “menos capaz”,
interferindo substancialmente nos aspectos emocionais.

O enfrentamento e a aceitacdo da SM por parte da familia pode
gerar superprotecao ao sujeito acometido e, com o passar do tempo,
gerar dependéncia. Neste sentido, pode ser prontamente atendido pe-
los familiares e, quando o sujeito se depara com pessoas em ambientes
diversos, como a escola, e nao é facilmente compreendido e atendi-
do, pode expressar inabilidade social e comportamentos auto-lesivos
(como morder a mao, por exemplo)3.

A partir de micro-analises funcionais realizadas por Campos?, con-
siderando os comportamentos adotados por uma crianca com SM, foi
possivel observar que: 1) quando a crianca era contrariada, se auto-a-
gredia e as pessoas |he davam atencao; 2) ao ser inquerido por outra
crianca, se queria brincar, o sujeito do estudo com SM respondia ou
com imobilidade corporal, com inexpressividade facial ou com emis-
sao de gestos diversos aparentemente sem significados, fazendo com
que a outra crianca reagisse afastando-se. As dificuldades comunicati-
vas interferiram, certamente, na interacao interpessoal, gerando uma
auto-imagem negativa de bom falante.

A autora® acrescentou ainda as dificuldades dessa mesma crian-
ca em expressar sentimentos de desagrado, em virtude da face em
mascara e das dificuldades comunicativas. Sendo assim, geralmente
adotava postura passiva e era vitima de agressividade por parte de
outras criancas, evidenciando a importancia do tratamento interdis-
ciplinar, incluindo a psicologia no ambito da equipe. De acordo com
estudo realizado? descreve que ha ainda a possibilidade da presenca
de autismo associado a SM.
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CONSIDERACOES FINAIS

Resumindo, este capitulo mostrou que a SM é uma anomalia con-
génita rara, caracterizada por um desenvolvimento anormal (hiperpla-
sia congénita) dos nucleos dos pares cranianos, no tronco cerebral,
mais comumente o VI par (abducente) e o VII par (facial), comprome-
tendo sobremaneira a mimica facial e as funcdes orais como a succao,
a degluticao, a mastigacao e a fala. Podem co-existir alteracdes oclusais
e auditivas. Demais pares cranianos podem estar acometidos, eviden-
ciando comprometimentos multissistémicos. Sendo assim, a interven-
cao interdisciplinar e precoce sao medidas importantes e necessarias
para uma melhor qualidade de vida desses sujeitos e suas familias.
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