
Informations medicates et
d6vetoppement de prise en charge operatoire

Le syndromc de Moebius, d'abord ddcrit par Von Graefe en 18t10, a ctd

vulgarisi par Nlocbius en lullS. Il associc une paralysic facialc bilat6ralc,

avcc atteinte des muscles oculo-moleurs (80 % des cas), de la langue

(30 %). et du nerf trijumcau (8 7).Il existe aussi des formcs unilatd-

rales, associant une paralysie faciale et une paralysie oculo-motrice tou-

iours du m0me c6ti.

Sa genise est mal connue. S'agit-il d'une atteinte supra-nucliaire ou

d'une atteintc des noyaux I Peut-on I'expliqucr par une hypotension

matemelle lors de la grossesse (Lipton, 1996) ? I-'hypothise reconnuc

est cclle d'une d6faillance de la comp6tence biologique de la critc neu-

rale atteignant donc l'os, les musclcs, les nerfs et 6vcntucllcment la

peau. Une atteinte des chromosomes -i ou 13 a 6galement dttr 6voqu6e.

Une dcs chirurgies actuellement propos6e consiste en un trensfert libre

d'un muscle de la cuisse, micro-anastomos6 sur les vaisscaux dc la facr

et branch6 sur le nerf du muscle mass6ter. Ce traite ment est propos6 par

l'6quipe du Dr Zucker (Canada), Un tel branchement n6cessite 6vi-

demment une r6dducation post-op6ratoire pour que ce musclc soit

impliqud dans le sourire.

Nous propos<lns pour notre part une myoplustie d'allongrment du

muscle temporal bilat6ral. Le tendon de ce mnsclc rst ainsi transfir6 de

son insertion osseuse norrnale sur la mandibule vers la livre. Le muscle

temporal s'allonge alors au d6pend de sa partie postdrieure cach6e sous

les cheveux, Cette chirurgie requiert une seule intervention suivie 6ga-

lement d'une r6€ducation, le tcmps que le cerveau comprennr que cr

muscle originellement masticateur est d6sormais attribu6 au sourire.

Un gros progr8s propos6 r6cemment par le Dr Guttierez (Chili) utilise

une 6lectrostimulation post-opdratoire du muscle temporal pour aider

le cerveau i r6aliser que ce muscle a chang6 de fonction.

D'autres particularit6s de la 166ducation du syndrome de Moebius sont

li6es i la contraction de la livre inf6rieure qui repr6sente souvent le

mouvement dominant de la face chez le malade. Il faut aider au pas-

sage d'une mimique d'abaissement de la lEvre e t des commissures i une

mimique d'ascension. Bien str cette prise en charge est schdmatique et

doit 6tre adaptde ) chaque cas d'oi I'int6r6t d'une concertation multi-
disciplinaire associant p6diatres, chirurgiens, g6n6ticiens, orthophonis-

tes, kin6sithdrapeutes, psychologues et orthodontistes, Il est indispensa-

ble en particulier que cette chirurgie ne soit r6alis6e qu'apris concerta-

tion entre le chirurgien et le rd6ducateur.

Docteur Daniel LABBE
Chirurgien Plasticien des H6pitaux
Service de Chirurgie Maxillo faciale
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Ou'est-ce que le sgndnome
de Moebius ?

Le syndrome de Moebius est une maladie orpheline

caract6ris6e par une paralysie faciale. Les personnes

atteintes du syndrome de Moebius ne peuvent ni sou-

rire, ni froncer les sourcils. Dans la majorit6 des cas, elles

ne peuvent pas cligner ou bouger les yeux, et dprouvent

des difficultds d'6locution. Les nourrissons et jeunes

enfants rencontrent en g6n6ral de r6elles difficult6s pour

se nourrir (absence de succion pour tdter ou boire au

biberon, difficult6s pour mastiquer, avaler).

D'autres problemes peuvent 6tre associ6s :

* Pieds bots. doiqts manquants ;

. Hypotonie (faiblesse musculaire) der parties superieu-

res du corps ;

o DifficuLtes respiratoi res chez [e nourrisson ;

r Troubles de ['aud:tion;
. Strabisnre pronortCe ;

. l?at2ra!q mnTCllrS :

r Problemes dentatres;
o Uifirculte: cl'appreniissage iiil % de: c.') .

. Syndrome de PoLand ou de Pierre Robin.

A quoi sont dus ces Probtemes ?

Durant La grossesse, [es 6o et 7'nerfs craniens qui

contr6[ent Les musc[es des yeux, de l.a [angue et du

visage ne se sont pas ou peu developpes. D'autres nerfs

criniens peuvent etre affect€s (3', 5',8e' ge, f.i*, et 1"2e)

d'ou ta possjbj[it6 d'autres probLdmes associes ou des

degr6s de severit6 differents.

Ouelles €n sont les causes P

Comme le syndrome de Moebius est une maladie rare,

trbs peu de recherches ont 6t6 rdalis6es et les causes res-

tent inconnues. On souPgonne:
o Des d6ficiences g6n6tiques'
. La prise de certains mddicaments,
o Des attaques virales pendant les premiires semaines

de grossesse.

Moebius dans [e monde

Dans [e mnnde eiltier. nous s0mrnes rnoins de 2000 enfants
et adultes a avoir ete recenses.

En France, nous sommes environ 1 pour 1 mi[ion d habitants.

Matg16 Les difficultis rencontrAes et ['6vidence des :ymp-
tomes, [e syndrome de lv'loebius est si peu connu du corps

m6dicaL, qu'iI est sor-ivent diagnostiqu6 tris tard, parfois

apres plusieurs annees.

Notne association a pouF but:
. D'aider au diagnostic pr6coce en alertant les p6diatres

sur I'existence de cette maladie,
o De recenser les familles confrontdes au syndrome de

Moebius en France et en Belgique et de cr6er des liens

entre elles pour les aider ) surmonter les moments les

plus difficiles,
. D'informer et de sensibiliser le public au travers des

m6dias afin de faciliter I'int6gration dans la socidt6

(6coles, travail . .. ) des personnes touchdes par le syn-

drome de Nloebius,
. De fdd6rer nos efforts avec ceux des autres associa-

tions europ6ennes pour mettre en commun nos

moyens et faire avancer la recherche.

Les actions de l'association
. Communiquer avec tes fanrittes : Pour ce faire, nous

n0us appuyons sur un < JournaI de bord > pubLi6 une

fois par an,
. F6d6rer nos efforts: notre Assemb[6e Gen6rate

Annuelte (que noLls nous efforqons d'orqaniser a cha-

que fois dans une region diff€rente, pour que tous
aient La chance de pouvoir y participer de temps en

temps)
o Partieiper au T,6tdthon : notre engagement syst6ma-

tique a [a marche des rnaladies rares pendant [e

Te Letho n
. Informer et sensibiliser [e public : par des artictes

de presse grice aux m6dias regionaux 0u par La parti-
cipation i des 6missions t€l6visees.

Les intervenants m6dicaux et paramddicaux
qui nous soutiennent:
. L'hopital Trousseau (Parisi avec qui nous avons mis

en p[ace une consultation muLtidiscip[inaire et qui

garantit une confirmation rapide du diagnostic lorsque

[e syndrome de Moebius est suspect6. ous travaillons
actuellement avec l'equipe de L'hopitat Trousseau pour

obtenir du Ministere de [a Sante et des Solidarit6s sa

labAlisation comme Centre R6f6rent pour te syn-

drome de Moebius.
r Le Docteur Labbd du CHU de Caen, speciatiste en

chirurgie faciale. et quj developpe actuetlement des

lsshniques de pointe pour tenter de restaurer la mobi-
tit6 du visage (< operation du sourire >) par transfert du

tendon d'un muscle voisin inerve vers La zone paraLysee,

. Mme Eyoum, orthophoniste, a travai[[e avec de nom-

breuses personnes atteintes du syndrome de Moet:ius.
pour les ajder a s'alimenter p[us faciLement et i arn6-

Uorer Leur etocution. Mme Eyoum cotlabore egaLement

avec ['h0pitaL Trousseau et [e Docteur Labb6.
. Le Docteur Renautt (hopital. Trousseau), m€decin r6fe-

l' -.-.. -:-!:-- .r ---L,-^ ..J,, l-,,"^-lul)L ur t dJ)uLIOLtUll qL ItgIturE uu uurLuu.

r Et enfin, tous ceux qui, confrontes a un patient atteint
par ie:yrrrirtlnte ifu luiuelLiLr:, iiuits coiriacteiit I

Vivre €n soci€t€ avec
le sgndrom€ d€ Moebius :

Bien que les enfants atteins du syndrome de Moebius se

trainent i quatre pattes et marchent tard, ils rattrapent

g6ndralement leur retard.
I-lorthophonie aide i am6liorer les problbmes d'6locu-

tion, mais ces derniers peuvent persister de manibre

importante i cause du mouvement limit6 de la langue et

des lbvres, ainsi que I'impossibilit6 de fermer la bouche.

Llabsence d'expression du visage et I'incapacit6 i sourire

sont les symptdmes visibles dominans.
Les difficult6s h communiquer oralemeng combin6es i la
paralysie faciale p€uvent rendre I'int6gration i l'6colc ou

au travail trts difficile, don que dans la plupart des casr il
n'y a aucune difficultd d'apprentissage.

Llnt€$aton constifu€ le cer dc rpfrrE ptojct I


