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RESUMEN

Introduccidn: el sindrome de Moebius es una enfermedad rara congénita cuyo origen es
desconocido. Se caracteriza por presentar paralisis facial y falta de movilidad ocular,
ocasionada por la afectacién de los pares craneales VI y VII. El diagndstico es clinico y

requiere de un abordaje multidisciplinar.

Objetivos: describir la sintomatologia logopédica del sindrome de Moebius, registrar
pruebas de evaluacién logopédica, conocer la existencia y eficacia de las intervenciones
logopédicas, resaltar la importancia del abordaje logopédico y la necesidad de conocer esta

enfermedad.

Material y métodos: se ha realizado una revisidn sistemadtica mediante la busqueda en
distintas bases de datos, como Dialnet, PubMed, Scopus y Web of Science. Tras aplicar los
criterios de elegibilidad y realizar una evaluacién metodoldgica con CASPe, JBl y AGREE Il se

analizaron finalmente 11 articulos.

Resultados: las alteraciones orofaciales relacionadas con la pardlisis facial son las que
presentan mayor afectacion. Se destacan las dificultades en las funciones orales no verbales,
del habla, del lenguaje, de la audicién y de la voz. Ademas, se indican los diferentes métodos

de evaluacién y tratamientos logopédicos llevados a cabo en la practica clinica.

Discusidn: las manifestaciones clinicas descritas en la fundamentacion tedrica se reflejan en
los distintos estudios analizados. La intervencion logopédica es fundamental. Sin embargo,
faltan protocolos estandarizados y adaptados para estos sujetos, asi como tratamientos

sistematizados.

Conclusiones: el diagndstico precoz y la rehabilitacién temprana multidisciplinar son
esenciales para mejorar su prondstico. Resultaria util desarrollar protocolos de evaluacion
especificos, asi como continuar con otras lineas de investigacion y fomentar la formacidn en

este ambito del logopeda.

Palabras clave: sindrome de Moebius, manifestaciones logopédicas, intervencion

logopédica, funciones orales no verbales, lenguaje, habla.



ABSTRACT

Introduction: Moebius syndrome is a rare congenital disorder of unknown origin
characterized. It is characterized by facial paralysis and ocular mobility impairment, caused
by damage to cranial nerves VI and VII. Diagnosis is clinical and requires a multidisciplinary

approach.

Objectives: to describe the speech therapy symptoms of Moebius syndrome, record speech
therapy assessment tests, determine the existence and effectiveness of speech therapy
interventions and highlight the importance of speech therapy and the need to understand

this disorder.

Materials and methods: a systematic review was conducted by searching various databases,
including Dialnet, PubMed, Scopus and Web of Science. Eleven articles were analyzed after
applying eligibility criteria and performing a methodological evaluation using CASPe, JBl and

AGREE I1.

Results: orofacial alterations related to facial paralysis are the most affected. Difficulties in
nonverbal oral functions, speech, language, hearing and voice are highlighted. In addition,
the different assessment methods and speech therapy treatments used in clinical practice

are indicated.

Discussion: the clinical manifestations described in the theoretical foundation are reflected
in the numerous studies analyzed. Speech therapy intervention is essential. However,
standardized and adapted protocols for these individuals, as well as systemic treatments are

lacking.

Conclusions: early diagnosis and early multidisciplinary rehabilitation are essential to
improve the prognosis. It would be useful to develop specific assessment protocols, as well

as to continue other lines of research and promote speech therapy training in this area.

Keywords: Moebius syndrome, speech therapy manifestations, speech therapy intervention,

nonverbal oral functions, language, speech.



1. INTRODUCCION.

El sindrome de Moebius, también conocido como Secuencia de Moebius, pertenece a una
de las mas de 7.000 enfermedades raras existentes en el mundo. Su prevalencia se estima
gque es menor de 1 caso por cada 1.000.000 personas (Federacion Espanola de
Enfermedades Raras, s.f.). Asimismo, se manifiesta de forma equitativa tanto en hombres

como en mujeres (Bedeschi y Picciolini, 2021; Quantin y Gonzalez, 2013).

En la Clasificacion Internacional de Enfermedades (CIE-11), se recoge dentro de la categoria
de “anomalias del desarrollo”, concretamente en “otros sindromes especificados con

III

multiples anomalias estructurales de origen no ambiental” (Organizacion Mundial de la

Salud, 2025).

Asi pues, el sindrome de Moebius se puede definir como una malformacién congénita, no
progresiva y con una gran heterogeneidad en sus manifestaciones clinicas (Bedeschi y
Picciolini, 2021). La caracteristica principal de esta enfermedad es la paralisis facial (bilateral
o unilateral) acompafnada de dificultades en la abduccidn ocular, causada por agenesia o
disgenesia del nervio facial (VII par craneal) y del oculomotor externo o abducens (VI par
craneal) (Bedeschi y Picciolini, 2021; Martinez-Frias, 2003; Pérez, 2010). Sin embargo,
también, se pueden encontrar afectados otros nervios craneales, entre los mas frecuentes el
glosofaringeo (IX) y el vago (X). Seguidamente, el hipogloso (XII) y el oculomotor comun (lll).
Ademas, con menor frecuencia se pueden encontrar implicados el olfatorio (1), el patético
(IV), el trigémino (V), el acustico (V1) y, en casos excepcionales, el accesorio (XI) (Carrillo y
Romo, 2010; Pérez, 2010). Como se puede inferir, se van a producir dificultades en las
funciones correspondientes a dichos pares craneales. En efecto, tal y como se muestra en la
Figura 1, esto se refleja en algunas de las siguientes caracteristicas y sintomas clinicos
(Bedeschi y Picciolini, 2021; Carrillo y Romo, 2010, Martinez-Frias, 2003; Odedra et al., 2024;
Pérez, 2010; Quantin y Gonzdlez, 2013; Torrico y Escobar, 2011):

e Falta de movilidad de la musculatura facial, rasgo esencial y principal de este
sindrome. Esto provoca la ausencia de la sonrisa y el llanto, asi como lo que se
conoce como “cara de mascara”. Es importante destacar que las zonas faciales
superiores (como las cejas, frente y parpados) suelen presentar mayor afectacion

que las inferiores (labios y mentdn).



Dificultades en la succién y deglucion. Estos sujetos presentan complicaciones en la
alimentaciéon desde los primeros meses de vida. Se manifiestan mediante vémitos,
tos, atragantamiento y babeo. Esto puede dar lugar a problemas posteriores en su
desarrollo e incluso, en numerosos casos, se valora la posibilidad de realizar una
gastrostomia.

Hipotonia, presente aproximadamente en el 80% de los casos.

Hipoplasia lingual, ocasionando limitaciones en los movimientos linguales.
Dificultades articulatorias o disartria. Esta es una de las alteraciones mas frecuentes,
ocasionada por las limitaciones en los movimientos labiales, linguales o del paladar.
Asi pues, las mayores complicaciones se observan en los fonemas bilabiales,
fricativos palatales, vibrantes y sus combinaciones (/b/, /p/, /m/, /r/, [Tt/ vy [pr/).
Retraso en el desarrollo del lenguaje, tanto receptivo como expresivo.
Malformaciones auriculares, como anomalias en el pabellén auricular. Asimismo,
pueden desarrollar hipoacusias.

Problemas dentales. Son frecuentes las maloclusiones y caries dentales. Del mismo
modo, se asocian con la dificultad para llevar a cabo una adecuada autolimpieza
bucal.

Anomalias orales y mandibulares, como la micrognatia, el paladar hendido en U, la
uvula bifida, paladar ojival, atrofia mandibular, microstomia, entre otros. Todo esto,
puede afectar a la eficacia respiratoria, sobre todo durante el suefio.

Alteraciones graves en las funciones del tronco cerebral. Estas pueden ocasionar
apnea central, lo cual hace que requieran ventilacion mecdnica prolongada y el uso
de traqueotomia.

Falta de movilidad de los musculos palpebrales, lo que podria ocasionar Ulceras
corneales causadas por la insuficiente oclusiéon ocular, que da lugar a la falta de
humidificacién. Ademas, pueden manifestar ptosis palpebral, nistagmus, limitacion
en los movimientos oculares laterales, estrabismo convergente e hipertelorismo
ocular.

Malformaciones esqueléticas, destacando el pie equino varo o pie zambo (alteracién
mas frecuente), anomalias en miembros superiores e inferiores, sindactilias,

braquidactilia, ectrodactilia, agenesia digitales, escoliosis, agenesia o hipoplasia de



los musculos pectorales o glandula mamaria (sindrome de Poland), luxacién
congénita de cadera u otras alteraciones mas severas.

e Alteraciones en la voz. Entre las que destacan la disfonia, voz nasalizada, entre otros.

e Alteraciones cardiacas, urinarias, hipogenitalismo e hipogonadismo.

e El desarrollo intelectual, generalmente, se situa dentro de los pardmetros comunes.
Sin embargo, debido a las alteraciones fisicas mencionadas anteriormente suelen ser
errdneamente catalogados.

e Existen casos en los que se asocia con el trastorno del espectro autista (TEA) y otros

sindromes.
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Figura 1. Algunas de las principales caracteristicas clinicas en personas con sindrome de

Moebius. Odedra et al. (2024) y Arrieta-Joffe et al. (2017), con modificaciones.

La etiologia de todas estas manifestaciones que conforman el sindrome de Moebius sigue
siendo desconocida. No obstante, a lo largo de los afios se han formulado diversas teorias
gue podrian explicar sus posibles causas. Segun Carillo y Romo (2010), Pérez (2010) y

Quantin y Gonzalez (2013), las teorias etiopatogénicas son las siguientes:

e La teoria mds ampliamente aceptada es la que atribuye el origen a un accidente
cerebrovascular (ACV) isquémico durante el crecimiento intrauterino. Esto produce

alteraciones en los nucleos de los nervios craneales. En muchas ocasiones, estos



nervios podrian presentar un desarrollo adecuado, pero se ve interrumpido por la
falta de irrigacion sanguinea.

e Otra de las teorias se centra en la falta de riego sanguineo o efectos externos, como
el consumo de sustancias toxicas (drogas), infecciones, agentes vasoconstrictores o
medicamentos. Entre ellos destaca el misoprostol, el cual es un farmaco utilizado
para prevenir y tratar las Ulceras gastricas. Al igual que es un medicamento que tiene
grandes aplicaciones en el ambito obstétrico y ginecoldgico.

e La tercera teoria considera que las alteraciones en los nervios centrales dan lugar a
las anomalias musculares y cerebrales que manifiestan estos sujetos.

e En la cuarta y ultima teoria, el problema se atribuye a los musculos. Es decir, los
musculos son los que se encuentran afectados y, posteriormente, tanto el nlcleo de

los nervios periféricos como del cerebro se degeneran.

Por otro lado, nos encontramos con el estudio de Pérez (2010). En esta investigacion, se
establece una relacion entre el sindrome y diversas alteraciones ocurridas durante la
gestacion. Algunas de estas son la presencia de metrorragias intensas y la hipotensidn severa
de la madre, ocasionada por hemorragias tras sufrir un accidente de trafico. Ademas,
investigaciones mads recientes, han identificado mutaciones en los genes PLXND1 y REV3L
(Bedeschi y Picciolini, 2021). No obstante, su origen sigue sin conocerse, lo que resalta la

necesidad de continuar investigando.

Segun Bedeschi y Picciolini (2021), Pérez (2010) y Villafranca et al. (2003), el diagndstico se
basa, principalmente, en criterios clinicos. La inexpresividad facial, las dificultades en la
succion y deglucién, y el cierre palpebral incompleto son elementos claves que la madre del
nifio o el pediatra detectan precozmente durante los primeros dias tras el nacimiento. A su
vez, este diagndstico se debe completar con otras pruebas. Entre ellas, se encuentra la
electromiografia facial, para observar si la ausencia de la conduccién nerviosa facial que
existe es total o parcial, y la Tomografia Axial Computarizada (TAC) cerebral, que permite
identificar posibles calcificaciones en los nucleos del nervio facial y oculomotor externo. En
la actualidad, estos autores sefialan que se han comenzado a realizar pruebas genéticas en

las que, en la mayoria de los casos, muestran un cariotipo normal.



Teniendo en cuenta la gran variedad de sintomas clinicos, el sindrome de Moebius se puede

clasificar en dos tipos (Quantin y Gonzalez, 2013):

e Sindrome de Moebius clasico, siendo el 60% de los casos y cursando con paralisis
bilateral total o parcial del VI y VIl par craneal.

e Sindrome de Moebius asociado a otras anomalias, el 40% restante. Como bien indica
su nombre, se caracteriza por presentar alteraciones asociadas, donde otros pares
craneales se encuentran afectados. En consecuencia, también pueden presentar
hendiduras palatinas, sindactilias, pie equino varo, sindrome de Poland, entre

muchas otras.

Respecto al diagndstico diferencial se sefiala que deben tenerse en cuenta, principalmente,
todas aquellas enfermedades que puedan presentar paralisis facial como manifestacion
clinica (Carrillo y Romo, 2010). Segun Coiffman y Cantini (1994, como se cité en Villafranca
et al., 2003) y Bedeschi y Picciolini (2021), resulta fundamental diferenciar el sindrome de
otras afecciones, como traumatismo neonatal (forceps), paralisis pseudobulbar, distrofia
miotoénica, fracturas de la base del craneo, enfermedades infecciosas (otitis, herpes zoster,
mastoiditis o mononucleosis), neoplasias, enfermedad de Hodgkin, sindrome de
Guillain-Barré, sindrome de Carey-Fineman-Ziter, sindrome de hipogenesia oromandibulary

de extremidades (SHOE), sindrome de hipoglosia-hipodactilia y anquilosis glosopalatina.

Con respecto al tratamiento, el sindrome de Moebius se basa en un enfoque multidisciplinar,
en el que colaboran diferentes profesionales. Entre ellos, se incluyen médicos especialistas
(pediatras, cirujanos maxilofaciales, cirujanos plasticos, cirujanos pediatricos,
otorrinolaringélogos, oftalmélogos, traumatdlogos, etc.), ortodoncistas, logopedas,
psicoldgicos, fisioterapeutas, trabajadores sociales y educadores. Este equipo trabaja de
manera conjunta con el fin de tratar la sintomatologia, prevenir las posibles complicaciones
y, fundamentalmente, mejorar la calidad de vida de las personas afectadas. Esto es
imprescindible debido a la gran variedad de sintomas clinicos y la ausencia de tratamientos
curativos. Diversos autores han descrito multiples tipos de tratamientos para personas con
estas caracteristicas clinicas. En el ambito médico, Carrillo y Romo (2010) y Pérez (2010)
destacan la importancia de las pruebas y estudios clinicos (tales como Tomografia Axial

Computarizada (TAC), radiografias, estudios de ventilacion durante el suefo, pruebas
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genéticas, estudios electrofisiologicos, etc.), el uso temprano de lagrimas artificiales y gafas
protectoras, asi como la atencidén a malformaciones esqueléticas como el pie equino varo.
Respecto al tratamiento quirdrgico, Aguilera-Salgado y Cardenas-Mejia (2018), Carrillo y
Romo (2010), Pérez (2010) y Quantin y Gonzalez (2013) mencionan cirugias reconstructivas
orientadas a mejorar el cierre palpebral, la estructura del labio superior y la ptosis facial.
Sobresale la cirugia de animacién de Zuker o “cirugia de sonrisa”, recomendada alrededor de
los 5-6 afios. También se realizan intervenciones para corregir el estrabismo, alteraciones
mandibulares o problemas de deglucion. El tratamiento odontoldgico y/o maxilofacial, segin
Gonzalez (2010) y Pérez (2010), aborda las maloclusiones, caries dentales y el uso de
expansores maxilares. En cuanto a la fisioterapia, Pérez (2010) y Torrico y Escobar (2011)
subrayan su papel en el fortalecimiento postural, la mejora del tono orofacial y la hipotonia,
con técnicas como Handling o Castillo Morales. Desde la psicologia, Quantin y Gonzdlez
(2013) destacan la necesidad de intervenir en problemas de autoestima, ansiedad y acoso
derivados de las caracteristicas faciales y comunicativas que presentan. Finalmente, el
tratamiento logopédico (Odedra et al., 2024; Quantin y Gonzalez, 2013) se centra en
dificultades alimentarias y del lenguaje, aplicando estrategias para mejorar la succidn,
deglucién, masticacién, el control del babeo y la coordinacién oromotora, asi como la
intervencién en la disartria y el uso de Sistemas Aumentativos y Alternativos de la

Comunicacion (SAAC) desde una edad temprana.

Cabe destacar que existen numerosos articulos en los que se mencionan las caracteristicas
clinicas y areas que se abordan en el ambito logopédico, asi como se indica la importancia
de la figura del logopeda dentro de un equipo multidisciplinar para el abordaje de personas
con sindrome de Moebius. Sin embargo, apenas hay evidencia en la literatura del

tratamiento logopédico concreto o cdmo debe ser su abordaje.
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2. OBJETIVOS.

El objetivo principal de este TFG es estudiar y conocer en profundidad el sindrome de
Moebius mediante una revision exhaustiva de la bibliografia existente. Para ello, se
analizaron diferentes articulos cientificos, entre los que se incluyen casos clinicos. En ellos,
se aborda la sintomatologia, la evaluacién y la intervencion, poniendo especial énfasis en los

aspectos relacionados con la logopedia.
En base a esto, los objetivos especificos que se han establecido son:

1. Describir las manifestaciones y sintomas logopédicos presentes en personas con el
sindrome de Moebius.

2. Identificar la existencia de tratamientos o intervenciones logopédicas y su eficacia,
detallando si se mencionan las principales actuaciones del logopeda.

3. Observar y registrar las pruebas de evaluacion logopédica, asi como la importancia
de la implicacién logopédica en dicho sindrome.

4. Reivindicar la necesidad de conocer y visibilizar las enfermedades raras, en particular
el sindrome de Moebius, para favorecer su tratamiento y garantizar una mejor

calidad de vida en estos pacientes.
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3. MATERIAL Y METODOS.

El presente trabajo se basa en un estudio de revisidon sistematica desarrollado en el periodo
comprendido entre noviembre de 2024 y junio de 2025. La busqueda bibliografica se ha
llevado a cabo de forma exhaustiva en bases de datos como Dialnet, Pubmed, Scopus y Web
of Science. Con referencia a la busqueda, se han empleado diferentes descriptores o
palabras claves (Tabla 1), tanto en espafiol como en inglés, de DeCS/MeSH junto con el

operador booleano “AND”.

Tabla 1.

Descriptores utilizados para la busqueda de informacion.

DeCS MeSH
Sindrome de Moebius. Moebius Syndrome.
Logopedia. Speech Therapy.
Trastornos de Deglucion. Deglutition Disorders.
Trastornos del Lenguaje. Language Disorders.
Trastornos de la Articulacién del Habla. Articulation Disorders.
Pérdida auditiva. Hearing Loss.

Nota. DeCS= Descriptores en Ciencias de la Salud; MeSH= Medical Subject Headings.

Asimismo, los criterios de elegibilidad que se establecieron para la seleccién de los articulos

cientificos se exponen a continuacion.

Los criterios de inclusién definidos son:

1. Articulos con fechas de publicacion de 2014 en adelante, para tener en cuenta las
publicaciones mas recientes.
Estudios relacionados con la intervencidn, sintomatologia y/o aspectos logopédicos.
Investigaciones cientificas, tanto tedricas como practicas con casos clinicos.

Acceso libre y completo al articulo.

LA A

Estudios que se hayan publicado en inglés, espafol y portugués.

Los criterios de exclusion son:
1. Estudios que uUnicamente hablen de aspectos médicos, quirdrgicos, odontoldgicos,

educativos u otros, donde la figura del logopeda no esta presente.
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Todos los articulos con fechas de publicacion anteriores al 2014.
Articulos de suscripcidon o pago para acceder al texto completo.

Estudios de revision sistematica/bibliografica de la literatura.

vk W

Tesis doctorales y trabajos de fin de grado (TFG) y master (TFM).

Tras aplicar los criterios de inclusidon y exclusién y realizar los correspondientes filtros (Figura

2), se seleccionaron finalmente 12 articulos.

Sin embargo, antes de comenzar a realizar el estudio, los articulos seleccionados fueron
expuestos a una ultima evaluacién para poder observar y garantizar su calidad. Para ello, se
utilizé la herramienta CASPe (Anexo | y Il), donde los articulos evaluados con esta
herramienta se encuentran en la tabla en color blanco, y JBI Critical appraisal Checklist for
case report (Anexo Ill), que se encuentran en color gris, donde los resultados que se

obtuvieron fueron los siguientes (Tabla 2).

Tabla 2.

Evaluacion metodoldgica CASPe y JBI.

Estudio 1 2 3 4567 8 9 10 11 Total

Impact of Social Determinants of
Health in the Care of Moebius
Syndrome: A Case Report. vV /V V VS 8/8
Schwartz et al. (2023)

Moebius syndrome - Case report.

Gheorghe et al. (2022) v v vV VY VY S 8/8

Moebius syndrome - improving
outcome with combined
state-of-the-art surgical and
v VvV /Y v
rehabilitation treatments. 8/8

Castro et al. (2021)
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Estudio

1 2 3 4567 8 9 10 11 Total

Diagnosis and treatment of speech
disorders in children with Moebius
syndrome.

Pamplona et al. (2020)

v VvV /Y S v 8/10

Orofacial motor dysfunction in
Moebius syndrome.

Renault et al. (2019)

/7 S v v v/ /0 911

Manejo de la via aérea en el neonato
con sindrome de Moebius.

Cuestas et al. (2019)

v vV vV / s 6/8

The Evaluation of Orofacial Praxis as an
Important Component of Differential
Diagnosis in Symptomatic Speech
Disorders - the Example of Moebius
Syndrome and Autism Spectrum
Disorders.

Vitaskova y Tabachova (2017)

X v / S v/

Enhancing surgical outcomes: The
effects of speech therapy on a
school-aged girl with Moebius

Syndrome.

Fairgray y Miles (2016)

Moebius syndrome: clinical features,
diagnosis, management and early
intervention.

Picciolini et al. (2016)

6/8
vV /Y VY S 8/8
VX /Y VX VS 6/8
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Estudio 1 2 3 4567 8 9 10 11 Total

Sindrome de Moebius. A propdsito de

un Caso.

v /X X X X 2/8
Hernandez et al. (2016)

Moebius Syndrome: Misoprostol Use
and Speech and Language
Characteristics.

 / S vvy /s Y/ /T 10/11
Ferreira (2014)

Nota. Las respuestas son: si (v'), no (X), no estoy segura/no esta claro (—). Aquellos
espacios que se encuentran en blanco quieren decir que ese articulo no presenta esa

pregunta concreta.

Para incluir los articulos dentro del estudio, al menos tenian que obtener una puntuacion
igual o superior a 6/8, 8/10 o 9/11 (segun el niumero de preguntas de evaluacion de cada
uno). Asimismo, se utilizd el instrumento AGREE Il (Anexo IV) para poder evaluar el articulo
“Multidisciplinary Care for Moebius Syndrome and Related Disorders: Building a

III

Management Protocol” de Odedra et al. (Tabla 3). Como requisito para ser incluido debia

superar una puntuacion total de 25.

Tabla 3.

Evaluacion metodoldgica AGREE Il.

Multidisciplinary Care for Moebius Syndrome and Related Disorders: Building a

Management Protocol. Odedra et al. (2024)

Alcance y objetivo 6/7
Participacion de los implicados 5/7
Rigor en la elaboracién 7/7

16



Claridad en la presentacion 7/7

Aplicabilidad 5/7
Independencia editorial 4/7
Total 34/42

Nota. Todos los items son puntuados en una escala del 1 (muy en desacuerdo) al 7 (muy de

acuerdo).

Finalmente, los articulos seleccionados fueron 11 (Figura 2).
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) ( Identificacion )

Cribado

Identificacion de nuevos estudios via bases de datos y archivos
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Registros eliminados por no
presentar acceso gratutito ni

Registros identificados desde:
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Scopus (n=9)

Web of Science (n=15)
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v

Excluidos (n=98)
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v
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Dialnet (n=4)
Pubmed (n= 10)

Scopus (n=1)
Web of Science (n=5)
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Registros eliminados tras
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revisiones

v

v

Articulos seleccionados (n=12)

sistematicas/bibliograficas:

Excluidos (n=8)
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la revision (n= 11)
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"|presentar  suficiente calidad

metodoldgica (CASPe, IBI vy
AGREE Il):

Excluidos (n=1)

Figura 2. Diagrama de flujo PRISMA 2020.
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4. RESULTADOS.

En esta revision sistematica se analizaron 11 estudios publicados entre 2014 y 2024 (Anexo
V). Para ello, esta investigacién se ha centrado en los objetivos del estudio, la metodologia,
la actuacién e intervencidén o enfoque logopédico, los resultados principales y conclusiones
y, por ultimo, las limitaciones. Estos articulos abordan las manifestaciones logopédicas del

sindrome de Moebius y las intervenciones llevadas a cabo desde el ambito logopédico.

Ti i

La mayoria de los articulos son estudios de casos, abarcando tanto el analisis de un Unico
caso como el de varios sujetos (Castro et al., 2021; Fairgray y Miles, 2016; Gheorghe et al.,
2022; Picciolini et al., 2016; Schwartz et al., 2023; Vitaskova y Tabachova, 2017), tal y como
se muestra en la Figura 3. No obstante, también se incluyeron estudios de protocolo (Odedra
et al. 2024), de prondstico (Ferreira, 2014; Renault et al., 2019), de diagndstico (Pamplona et

al., 2020) y retrospectivos (Cuestas et al., 2019).

Retrospectivo
) o 9.1%
Diagnostico
9.1%
Pronéstico De casos
18.2% , 54.5%
Protocolo
9.1%

Figura 3. Representacion grafica de los tipos de estudios empleados.

Muestra y edad
Con respecto a la muestra, en total participaron 198 personas con sindrome de Moebius.

Entre todos ellos, su edad oscilaba entre el primer mes de vida y los 18 afios.
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Caracteristicas logopédicas

En relacién con las caracteristicas de los participantes, en la mayoria de los estudios se
detectan alteraciones orofaciales relacionadas con la pardlisis facial (Castro et al., 2021;
Cuestas et al., 2019; Ferreira, 2014; Odedra et al., 2024; Pamplona et al., 2020; Renault et
al., 2019; Schwartz et al., 2023). En efecto, se ha observado en el 100% de los sujetos de la
muestra dificultades en la succién, deglucion y babeo; en un 4,5% hipotonia (Castro et al.,
2021; Cuestas et al., 2019; Schwartz et al., 2023) y un 95% de los sujetos presentan disartria
y/o problemas articulatorios, especialmente en fonemas bilabiales y linguales (Castro et al.,
2021; Fairgray y Miles, 2016; Ferreira, 2014; Odedra et al., 2024; Pamplona et al., 2020;
Picciolini et al., 2016; Renault et al., 2019; Schwartz et al., 2023; Vitaskova y Tabachov3,
2017). En cuanto al lenguaje, se describen frecuentemente retrasos en su adquisicion
(Castro et al., 2021; Cuestas et al., 2019; Ferreira, 2014; Odedra et al., 2024; Picciolini et al.,
2016; Vitaskova y Tabachovd, 2017), asi como dificultades en la comprension oral (Ferreira,
2014) y en la expresion verbal (Castro et al., 2021; Fairgray y Miles, 2016; Ferreira, 2014;
Odedra et al., 2024; Picciolini et al., 2016; Vitaskova y Tabachova, 2017). Por otro lado, se
encuentra la voz. En el 45% de los sujetos analizados, se han detectado diversas alteraciones
vocales, entre las que se incluye hipernasalidad, voz débil o alteraciones en la resonancia
(Fairgray y Miles, 2016; Odedra et al., 2024; Pamplona et al., 2020; Vitaskova y Tabachova,
2017). Asimismo, se observa que ciertos sujetos de la muestra presentan pérdidas auditivas.
Concretamente, se han identificado alteraciones auditivas en el 36% de los estudios
analizados (Fairgray y Miles, 2016; Odedra et al., 2024; Picciolini et al., 2016; Schwartz et al.,
2023). A nivel comunicativo, es comun la ausencia de expresividad facial (Ferreira, 2014;
Gheorghe et al., 2022; Odedra et al., 2024; Picciolini et al., 2016). En consecuencia, el 63%
de los estudios indican que estos sujetos presentan la necesidad de recurrir a Sistemas
Aumentativos y Alternativos de Comunicaciéon, comunmente conocidos como SAAC (Fairgray
y Miles, 2016; Ferreira, 2014; Odedra et al., 2024; Pamplona et al., 2020; Renault et al.,
2019; Schwartz et al., 2023; Vitaskova y Tabachov4, 2017).

En sintesis, las alteraciones mdas prevalentes que presentan los sujetos con sindrome de
Moebius son las dificultades en la succién, la deglucidn y el babeo, seguidas por la disartria

y/o los problemas articulatorios, asi como la paralisis facial. Al igual que se ha constatado la

20



necesidad de recurrir al uso de SAAC, con el objetivo de mejorar la comunicacion vy la

interaccion de estos individuos con su entorno (Figura 4).

12
10
8
6
4
2
0
A . NN NN
©) PR 3 < 2 RS .
‘\7’0 \)é'\o * \,0(\ ok\o \)Ib\ (\O"b Q}\o'b ,b(\o 6\& s\’bc’\,b (_)?Y.
N Q o x> K Q
& 0 SER R T IR IR
< RS & @ & &L & &’b &8 6"’9
W & Qo K * PRS o KN
&° & F R A R
o NN & )
o 60 O b
< O 2
SR & &
RN PN &
&L o A0 v
& @ »
& &°
T & Qv
K\
.b’bb‘
A
g
S
&
)
QK\Q

Figura 4. Numero de estudios que describen las alteraciones.

Actuacion e intervencion logopédica

En lo referente a la actuacion e intervencién logopédica, los estudios recogen una amplia
variedad de estrategias. Entre ellas, destacan la estimulacidon orofacial (Ferreira, 2014;
Odedra et al.,, 2024; Vitaskova y Tabachova, 2017), la terapia miofuncional (Castro et al.,
2021; Fairgray y Miles, 2016; Odedra et al., 2024; Schwartz et al., 2023; Vitaskova vy
Tabachovd, 2017), los ejercicios de articulacion (Fairgray y Miles, 2016; Pamplona et al.,

2020), las técnicas de biofeedback (Fairgray y Miles, 2016), la regulacién postural (Odedra et
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al., 2024; Vitaskova y Tabachova, 2017) y la modificacidn de la textura y/o de los utensilios
para la alimentacion (Castro et al., 2021; Cuestas et al., 2019; Odedra et al., 2024; Renault et
al., 2019). También, se describen terapias centradas en la praxis oral (Vitaskova y Tabachova,
2017) y programas integrales de rehabilitacién que incluyen apoyo emocional y coordinacidn
con otras disciplinas (Castro et al., 2021; Fairgray y Miles, 2016; Gheorghe et al., 2022;
Pamplona et al., 2020; Picciolini et al., 2016; Schwartz et al., 2023; Vitdskova y Tabachov3,
2017).

Estimulacion orofacial 3
Terapia miofuncional 5
Ejercicios articulatorios 2
Técnicas de biofeedback 1
Regulacion postural 2
Modificacidn textura/utensilios 4
Praxis oral 1

Apoyo emocional + otras disciplinas 7

Figura 5. Numero de estudios que describen cada tratamiento.

Si bien es cierto que en algunos articulos no se especifican las herramientas de evaluacién
utilizadas, en otros si se proporciona esta informacidn. Por ello, a continuacién, se exponen
las diversas pruebas y métodos de evaluacidn logopédica empleados con estos sujetos,
segun lo detallado en dichos articulos. Con el propdsito de proporcionar una descripciéon
clara y detallada de las diferentes pruebas de evaluacidn empleadas, estas se presentaran en

dos secciones diferenciadas: estandarizadas y no estandarizadas.

Por un lado, las pruebas estandarizadas que destacan son:
e Para evaluar el habla y la articulacidn: verbal articulation test (VAT) (Castro et al.,
2021) y New Zealand Articulation Test (NZAT) (Fairgray y Miles, 2016).
e Para medir la salivacidon: Sunnybrook Facial Grading System (FGS) (Castro et al., 2021;
Fairgray y Miles, 2016) y Drooling Severity and Frequency Scale (DSFS) (Pamplona et
al., 2020).
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e Para evaluar la voz: la adaptacion de la evaluacion descrita por Terzis y Karypidis
(Pamplona et al., 2020).

e Para la alimentacidn: Functional Oral Intake Scale (Renault et al., 2019).

e Para evaluar las habilidades linglisticas: South Tyneside Assessment of Syntactic
Structures (STASS) (Fairgray y Miles, 2016).

e Para la insuficiencia velofaringea: prueba del Espejo, a través de la clasificacion de

Borel-Maisonny (Renault et al., 2019).

Entre los métodos no estandarizados, se utilizan:

e Entrevistas con los pacientes (Ferreira, 2014; Pamplona et al., 2020; Renault et al.,
2019).

® Recopilacion de informacién proporcionada por los familiares y/o cuidadores de los
sujetos (Ferreira, 2014; Odedra et al., 2024; Pamplona et al., 2020; Picciolini et al.,
2016; Renault et al., 2019).

® Interpretacion de videos grabados y observacion directa (Fairgray y Miles, 2016;
Ferreira, 2014; Odedra et al., 2024; Pamplona et al., 2020; Renault et al., 2019).

e® Evaluaciones perceptuales de la voz (Odedra et al., 2024; Pamplona et al., 2020).

Es importante sefialar que en muchos estudios solo especifican que se han pasado
protocolos, sin detallar cuales han sido las pruebas o la metodologia que han llevado a cabo,
recogiendo informacion sobre el habla, el lenguaje, la voz y/o las habilidades motoras orales
(Ferreira, 2014; Odedra et al., 2024; Pamplona et al., 2020; Picciolini et al., 2016; Renault et
al., 2019).

Resultados

En general, las investigaciones analizadas (Castro et al., 2021; Fairgray y Miles, 2016; Odedra
et al., 2024; Pamplona et al., 2020; Picciolini et al., 2016; Schwartz et al., 2023; Vitaskova y
Tabachovd, 2017) sefialan que la intervencidn logopédica tiene un impacto muy significativo
en la clinica de estos sujetos, mejorando aspectos claves como la alimentacién, la
inteligibilidad del habla y la funcionalidad comunicativa. Como se puede inferir, todas estas
mejoras contribuyen a mejorar su calidad de vida y la de sus interacciones con el entorno.
Ademds, la literatura destaca la importancia de la deteccién temprana (Odedra et al., 2024;

Schwartz et al.,, 2023; Vitaskova y Tabachova, 2017), acompafiada de un abordaje
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multidisciplinar (Castro et al., 2021; Fairgray y Miles, 2016; Gheorghe et al., 2022; Odedra et
al., 2024; Pamplona et al., 2020; Schwartz et al., 2023; Vitaskova y Tabachovd, 2017) que
incluya el trabajo conjunto de médicos, odontoldgicos, fisioterapeutas y otros profesionales.
Al igual que se enfatiza sobre la necesidad de adaptar las estrategias a las caracteristicas y
necesidades individuales de cada paciente, garantizando asi una intervencion mas efectiva y

personalizada.

Limitaciones

No obstante, varios trabajos (Pamplona et al., 2020; Renault et al., 2019; Schwartz et al.,
2023) coinciden en sefalar ciertas limitaciones, como el escaso nimero de participantes, la
falta de estudios longitudinales y la ausencia de protocolos de intervencion estandarizados.
Ademas, algunos estudios no evallan directamente la eficacia de las intervenciones, lo que
dificulta extraer conclusiones firmes sobre los resultados, asi como en otros estudios no se
especifica qué especialista ha llevado a cabo determinados tratamientos (Cuestas et al.,

2019; Gheorghe et al., 2022; Picciolini et al., 2016; Renault et al., 2019).
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5. DISCUSION.

El sindrome de Moebius es una enfermedad rara y poco estudiada. Esto se ve reflejado en
las escasas investigaciones existentes, especialmente en el ambito logopédico. No obstante,
en la presente revision sistemdtica se han recopilado y comparado diversos articulos
cientificos sobre esta enfermedad, de los cuales ha sido posible extraer hallazgos relevantes

en el campo de la logopedia.

La sintomatologia descrita en los distintos articulos del marco tedrico se ve reflejada en los
estudios y casos clinicos analizados. En efecto, se evidencia que estos sujetos presentan
manifestaciones clinicas con grandes repercusiones logopédicas. Estos hallazgos subrayan la
necesidad de proporcionar un tratamiento logopédico especializado a estos pacientes, con el

fin de mejorar su calidad de vida y favorecer su desarrollo integral.

Dentro de la amplia y variada sintomatologia del sindrome de Moebius, destaca la paralisis
facial. Resultd sorprendente que, a pesar de ser la caracteristica principal de esta
enfermedad (Bedeschi y Picciolini, 2021; Martinez-Frias, 2003; Pérez, 2010), solo se indicase
en el 63% de los estudios analizados. No obstante, dado que la pardlisis facial es un signo
clinico diagndstico que estd presente en todos los casos, es posible que los autores
consideren que no es necesario mencionarla explicitamente en sus estudios. Sin embargo,
seria Util que se mencionara en todos los casos, ya que se evitarian posibles interpretaciones
erroneas sobre su prevalencia e, incluso, se garantizaria que se hayan aplicado

correctamente los criterios diagndsticos de dicho sindrome.

Todos los estudios sugieren que los sintomas mas frecuentes son las dificultades en la
succién, la deglucidn y el babeo. Seguidos de la disartria y los problemas articulatorios,
donde tanto la literatura cientifica como los casos clinicos coinciden en que las mayores
complicaciones se muestran en los fonemas bilabiales y linguales (/b/, /p/, /m/, /t/, /t/, In/,
/I/, [fr/ y /pr/). Esto se debe a que presentan la musculatura orofacial comprometida, como
consecuencia de la afectacion del nervio facial (VII), el vago (X) y el hipogloso (XII) (Pérez,
2010; Torrico y Escobar, 2011). Los musculos inervados por dichos pares craneales son
esenciales para realizar correctamente los movimientos linguales, labiales y palatales. Esto
podria explicar las dificultades que experimentan en la articulacién de dichos fonemas. En el

estudio de Ferreira (2014), en el 72% de los casos presentaban estos problemas y el 100% en
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el caso de Castro et al. (2021). Asimismo, en la investigacion de Pamplona et al. (2020), el
80% de los sujetos muestran déficits en uno o mds fonemas y el 72% en errores bilabiales. Al
igual que se ha encontrado una gran cantidad de pacientes con alteraciones auditivas y
linglisticas. En cambio, es llamativo que en diferentes casos, como los estudiados por
Cuestas et al. (2019) y Gheorghe et al. (2022), entre otros, no se especifique que, por
ejemplo, las alteraciones orales no verbales hayan sido tratadas por logopedas. En aquellos
en los que si se menciona la figura del logopeda, se realiza de manera general las areas
tratadas, sin detallar la temporalizacién, el nUmero de sesiones, actividades o estrategias
utilizadas. Esto nos lleva a reflexionar sobre una posible futura linea de investigacién, donde

se detalle concretamente el trabajo que el logopeda lleva a cabo con estos sujetos.

Cabe destacar que existen diversos tratamientos aplicados en las personas con este
sindrome. Sin embargo, en esta revisidn se buscd conocer la existencia o no de

intervenciones logopédicas especificas, asi como las principales actuaciones del logopeda.

Se observd que la gran mayoria de los articulos estan de acuerdo con Carabantes, Pisén y
Fernandez (2014), los cuales indican que la intervencion logopédica debe centrarse en la
terapia miofuncional y el vendaje neuromuscular. Es decir, sesiones enfocadas en
incrementar la expresion facial y, sobre todo, en mejorar tanto la movilidad como el tono de
la musculatura orofacial. Todo ello, con el fin de disminuir los efectos que dichas alteraciones
pueden causar en el desarrollo del lenguaje, asi como en las funciones del sistema orofacial
(como respiracién, succidon, masticacién y deglucion). Igualmente los articulos analizados
coinciden en destacar la importancia de intervenir precozmente en las dificultades
alimentarias y del habla (Odedra et al., 2024; Quantin y Gonzalez, 2013). Aunque otros
autores, como Castro et al. (2021) y Vitaskova y Tabachova (2017), proponen establecer un
enfoque mas global centrado en la comunicacidn funcional. Esta diversidad refleja la falta de
protocolos estandarizados, lo que limita la posibilidad de replicacion entre contextos
clinicos. De este modo, desarrollar una guia clinica de intervencién logopédica para estos
sujetos podria ser otra futura linea de investigacion. Esto garantizaria que los pacientes que

acudan a las sesiones reciban un tratamiento eficaz y con evidencia cientifica.

En cuanto a las pruebas de evaluacidn realizadas, se puede observar que son escasas. De los

once articulos analizados, solo en siete se menciona la evaluacion relacionada con el ambito
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logopédico, siendo un 36% pruebas estandarizadas y menos del 55% pruebas no
estandarizadas. Asimismo, no se describe si las pruebas no estandarizadas mencionadas
presentan validez ni si se encuentran adaptadas a la poblacién con enfermedades raras. Esto
muestra la necesidad de investigar y desarrollar protocolos completos y detallados, en los
gue se consideren todas las dreas afectadas, permitiendo un abordaje mads preciso y

adecuado.

Al mismo tiempo, se destaca, tanto en los articulos tedricos como de casos clinicos, la
importancia de realizar un diagnéstico precoz que permita llevar a cabo una intervencién
temprana basada en la estimulaciéon de la musculatura perioral (Carabantes, Pisén y
Fernandez, 2014). Del mismo modo, se resalta la necesidad de aplicar un abordaje
multidisciplinar, donde la intervenciéon logopédica combinada junto con otros tratamientos,
como de fisioterapia, psicologia y la cirugia de reanimacion facial; contribuyan a mejoras

tanto en el prondstico de los pacientes como en las ganancias funcionales.

Para la realizacion de esta revision, a pesar de haber aplicado en todo momento una
metodologia rigurosa y haber seguido procedimientos precisos para minimizar los posibles

sesgos que podrian producirse, es importante sefialar que se han dado ciertas limitaciones.

En primer lugar, es posible que se hayan establecido criterios de inclusion estrictos, lo que

ha podido restringir la cantidad de estudios incluidos en esta revisién.

Por otro lado, la bibliografia disponible sobre el sindrome de Moebius es limitada,
especialmente en el area de la logopedia. Esto se evidencia en el escaso numero de
investigaciones realizadas por logopedas o llevadas a cabo mediante un enfoque logopédico,
lo que ha supuesto un desafio para la realizacion de esta revisidn. Sin duda, también ha sido
un factor motivador para plantear y desarrollar este trabajo e investigar sobre estrategias o
técnicas logopédicas que se hayan puesto en practica en estudios cientificos hasta la

actualidad.

Asimismo, la mayoria de los estudios realizados presentan una muestra poblacional escasa y
con edades muy homogéneas (comprendidas entre el nacimiento y los 18 anos). Esto

dificulta la posibilidad de poder realizar generalizaciones de los resultados obtenidos, asi
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como es complicado sacar conclusiones claras respecto a las estrategias de cdmo abordar o

intervenir con estos sujetos a lo largo de las diferentes etapas de su vida.
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6. CONCLUSIONES.

Tras realizar dicha revisidn sistematica, se puede llegar a las siguientes conclusiones:

El sindrome de Moebius es una malformacion congénita no progresiva, cuya
caracteristica principal es la pardlisis facial. No obstante, suele estar acompanada de
otras manifestaciones clinicas relevantes en el ambito logopédico, entre las que se
incluyen alteraciones en las funciones orales no verbales, el habla, la audicidn, el
lenguaje y la voz. Entre las mas comunes se encuentran la succién, la deglucion, el
babeo, la disartria y los problemas articulatorios.
La deteccion y el diagndstico precoz es imprescindible en estos pacientes, para poder
iniciar una intervencion y atencion temprana lo antes posible.
El presente trabajo ha puesto de manifiesto la diversidad de enfoques existentes en
la intervencion logopédica en el sindrome de Moebius. Al mismo tiempo que la falta
de estandarizacion en la practica clinica, dando como resultado posibles dudas en la
toma de decisiones sobre su tratamiento. Asimismo, se evidencia la necesidad de
disefar y validar protocolos especificos.
Actualmente, no existen tratamientos curativos para estos pacientes. Sin embargo,
resulta fundamental adoptar un enfoque multidisciplinar en el que colaboren tanto
los distintos profesionales que trabajan con el sujeto (médicos, logopedas,
fisioterapeutas, psicdlogos, educadores, entre otros) como su familia y entorno mas
cercano. La figura del logopeda debe encontrarse presente, con el fin de poder
mejorar la calidad de vida de las personas afectadas y favorecer su interaccién con el
entorno.
Dada la escasa cantidad de bibliografia existente sobre el sindrome de Moebius, es
imprescindible continuar investigando sobre este tema y, en general, en las
enfermedades raras, con el propdsito de visibilizar la importancia que tiene el papel
del logopeda en la vida de estos pacientes. A partir de los resultados revisados, es
prioritario realizar estudios futuros relacionados con este tema, entre los cuales
podrian incluirse:

o Elaborar y validar protocolos especificos de evaluacién y programas de

intervencién mas definidos para poder intervenir de forma efectiva.
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o Fomentar estudios con mayor muestra y seguimiento a largo plazo que
permitan evaluar el impacto de las intervenciones en la calidad de vida de los
pacientes.

o Realizar mds investigaciones que permitan evaluar y comprobar los beneficios
logopédicos antes y después de la cirugia de reanimacion facial.

o Un estudio en el que un grupo de participantes reciba exclusivamente terapia
miofuncional, otro grupo participe en una intervencidon centrada Unicamente
en la articulacién y en el ultimo grupo reciban ambas estrategias. Con el fin
de poder valorar las distintas estrategias de intervencién y poder analizar cudl

o cuales presentan mayor efectividad.

Para finalizar, de cara al futuro, seria importante resaltar que en la practica clinica es
imprescindible individualizar y adaptar la intervencién a las necesidades y caracteristicas de
cada individuo. Debemos tener en cuenta que, ademas de las alteraciones o dificultades
logopédicas, van a presentar otras malformaciones y patologias asociadas. Al mismo tiempo,
es necesario promover la formacidn en este campo de los futuros profesionales, con el fin de
poder abordar la intervencién de estos casos de la mejor manera posible e, incluso, saber
donde encontrar informacion relevante sobre ello. De este modo, es fundamental dar a

conocer el papel que el logopeda tiene en este tipo de enfermedades.
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ANEXOS.

Anexo |. Plantilla de CASPe para entender un estudio sobre diagnodstico. Fuente:

elaboracion propia a partir de https://redcaspe.org/plantilla_diagnostico_0.pdf

10 preguntas para entender un estudio sobre diagndstico

Si

No se puede
saber

No

A/ éSon validos los resultados del estudio?

Preguntas “de eliminaciéon”

1. ¢Existid una comparacion con una prueba de referencia
adecuada?

PISTAS: ¢Es correcto el patrén de oro? (no siempre se puede aplicar el mismo
patron de oro a todos los pacientes).

2. éIncluyd la muestra un espectro adecuado de pacientes?

PISTAS: 1) (Estdn adecuadamente descritos los pacientes y como se
seleccionaron? 2) Casi cualquier prueba distingue entre sanos y gravemente
enfermos.

3. ¢Existe una adecuada descripcién de la prueba?

PISTAS: 1) ¢Se define con claridad qué es un resultado positivo y qué es un
resultado negativo? 2) ¢Se especifica la reproducibilidad de la prueba (éste
puede ser un punto clave en pruebas que dependen del observador como las
técnicas de imagen)?

Preguntas “de matiz”

4. ¢Hubo evaluacién “ciega" de los resultados?

PISTAS: éLas personas que interpretaron la prueba conocian los resultados del
patron de oro (y viceversa)?

5. ¢éla decision de realizar el patron de oro fue
independiente del resultado de la prueba problema?

PISTAS: Considerar si: 1) Se incluyeron preferentemente los resultados positivos
en la prueba a evaluar. 2) Se utilizaron diferentes patrones de oro en los
positivos y en los negativos.

B/ éCuales son los resultados?

6. éSe pueden calcular los Cocientes de Probabilidad
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(Likelihood ratios)?

PISTAS: Considerar si: 1) é¢Se han tenido en cuenta los pacientes con resultado
“no concluyentes”? 2) ¢Se pueden calcular los cocientes de probabilidad para
distintos niveles de la prueba, si procede?

Enfermos No
enfermos
Test a= b=
+
Test - c= d=
o Sensibilidad = a/(a+c).
o  Especifidad = d/(b+d).
® LR+ =sens/(1-esp).
® LR-=(1-sens)/esp.

7. ¢Cudl es la precision de los resultados?

PISTAS: Hay que buscar o calcular los intervalos de confianza de los cocientes de
probabilidad.

C/ éSon los resultados aplicables al escenario?

8. ¢Seran satisfactorios en el ambito del escenario la
reproducibilidad de la prueba y su interpretacion?

PISTAS: Considera si el ambito de la prueba es demasiado diferente al del
escenario.

9. ¢Es aceptable la prueba en este caso?

PISTAS: Considera la disponibilidad de la prueba, los riesgos/molestias de la
prueba y los costes.

10. ¢Modificaran los resultados de la prueba la decisién
sobre como actuar?

PISTAS: 1) Desde la perspectiva del escenario, si la actitud no va a cambiar, la
prueba es (al menos) inutil. 2) Considera el umbral de accion y la probabilidad
de enfermedad antes y después de la prueba.
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Anexo Il. Plantilla de CASPe para prediccion clinica. Fuente: elaboracion propia a partir de

https://r .org/rpc-pr .pdf

11 preguntas para entender las reglas de Prediccién Clinica

Si

No se puede
saber

No

A/ éSon validos los resultados del estudio?

Preguntas “de eliminacién”

1. iLa regla responde a una pregunta bien definida?

PISTAS: 1) ¢éSe define claramente el tipo de Pacientes a los que se le aplica la
regla? 2) ¢Estan adecuadamente descritas las Varigbles predictoras? 3) ¢EI
desenlace (Qutcome) es relevante y tiene sentido clinico? (El desenlace se puede
expresar como una probabilidad o un curso de accién).

2. iLa poblacién a estudio de la que se derivé la regla,
incluyod un espectro adecuado de pacientes?

PISTAS: 1) ¢Es adecuado el método de seleccion de pacientes? 2) (Esta
adecuadamente representado el espectro de pacientes en los que tiene sentido
aplicar la regla?

3. ¢Se validé la regla en un grupo diferente de pacientes?

PISTAS: 1) No basta con que la regla “funcione” en la poblacién a partir de la
cual se ha derivado. 2) La validacion se realizo con pacientes similares o
distintos a aquellos con los que se generd.

Preguntas “de matiz”

4. ¢Hubo una evaluacion ciega del desenlace y de las
variables predictoras?

PISTAS: 1) éLas personas que valoraban el resultado conocian los datos clinicos?
2) éLas personas que median las variables predictoras conocian el desenlace?

5. éSe midieron las variables predictoras y el desenlace en
todos los pacientes?

PISTAS: 1) éEstdn bien descritas las exclusiones? 2) A veces el desenlace no se
puede medir de la misma forma en todos los pacientes.

6. ¢Se describen los métodos de derivacion y validacion de
la regla?

PISTAS: 1) ¢éSe incluyen las variables importantes y los criterios de positividad?
2) éSe describe la reproducibilidad de las medidas?
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B/ éCudles son los resultados?

7. éSe puede calcular el rendimiento de la RPC?

PISTAS: Los resultados pueden presentarse como: S, Esp, LR+, LR-, Curva ROC,
Curvas de calibracion, etc.

Desenlace | Desenlace
+ -

Regla a b

+
Regla c d

o Sensibilidad = a/(a+c).

o  Especifidad = d/(b+d).

® LR+ =sens/(1-esp).

® LR-=(1-sens)/esp.

8. ¢Cual es la precision de los resultados?

PISTAS: 1) Es el momento para reflexionar sobre el tamario de la muestra y el
numero de variables de la RPC. 2) ¢Es suficientemente robusta la regla? (se ha
intentado refinar: andlisis de sensibilidad, etc.).

C/ éSon los resultados aplicables al escenario?

9. ¢Seran satisfactorios en el ambito del escenario la
reproducibilidad de la RPC y su interpretacion?

PISTAS: Considera si el ambito de estudio es demasiado diferente al del
escenario.

10. ¢Es aceptable la prueba en este caso?

PISTAS: 1) Considera la facilidad de uso, la disponibilidad de la RPC y los costes.
2) Considera si la RPC tiene sentido clinico.

11. ¢Modificaran los resultados la conducta clinica, los
resultados en salud o los costes?

PISTAS: 1) Desde la perspectiva del escenario, si la RPC no va a cambiar la
actitud la RPC es (al menos) inutil. 2) Al margen de tu opinion puede haber
estudios que exploren el impacto de la RPC (sobre costes o sobre resultados de
salud). 3) Considera cémo cambia tu estimulacion inicial tras aplicar la RPC y
cémo afecta esto al umbral de accion.
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Anexo lll. Plantilla de JBI Critical appraisal Checklist for case report. Fuente: elaboracion

propia a partir de
https://jbi.global/sites/default/files/2020-08/Checklist_for_Case_Reports.pdf
JBI CRITICAL APPRAISAL CHECKLIST FOR CASE REPORTS
Yes No Unclear Not
applicable
1. Were patient's demographic characteristics clearly
described?
2. Was the patient's history clearly described and
presented as a timeline?
3. Was the current clinical condition of the patient on
presentation clearly described?
4. Were diagnostic tests or assessment methods and
the results clearly described?
5. Was the intervention(s) or treatment procedure(s)
clearly described?
6. Was the post-intervention clinical condition clearly
described?
7. Were adverse events (harms) or unanticipated
events identified and described?
8. Does the case report provide takeaway lessons?
Overall appraisal: Include  Exclude Seek further

info

Comments (Including reason for exclusion):
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Anexo IV. Plantilla de AGREE IlI. Fuente:

https://www.agreetrust.org/wp-content/upl 201

elaboracion propia

AGREE_1I nish.

d

f

partir de

AGREE II

Puntuacién del

1 (muy en desacuerdo) al 7 (muy de acuerdo)

Comentarios

Alcance y objetivo

1. El(los) objetivo(s) general(es) de la guia esta(n)
especificamente descrito(s).

2. El(los) aspecto(s) de salud cubierto(s) por la guia
esta(n) especificamente descrito(s).

3. La poblacién (pacientes, publico, etc.) a la cual se
pretende aplicar la guia estd especificamente
descrita.

Participacion de los implicados

4. El grupo que desarrolla la guia incluye individuos
de todos los grupos profesionales relevantes.

5. Se han tenido en cuenta los puntos de vista y
preferencias de la poblacion diana (pacientes,
publico, etc.).

6. Los usuarios diana de la guia estan claramente
definidos.

Rigor en la elaboracién

7. Se han utilizado métodos sistematicos para la
busqueda de la evidencia.

8. Los criterios para seleccionar la evidencia se
describen con claridad.

9. Las fortalezas y limitaciones del conjunto de la
evidencia estan claramente descritas.

10. Los métodos utilizados para formular las
recomendaciones estan claramente descritos.

11. Al formular las recomendaciones han sido
considerados los beneficios en salud, los efectos
secundarios y los riesgos.
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12. Hay una relacion explicita entre cada una de las
recomendaciones y las evidencias en las que se
basan.

13. La guia ha sido revisada por expertos externos
antes de su publicacion.

14. Se incluye un procedimiento para actualizar la
guia.

Claridad de presentacion

15. Las recomendaciones son especificas y no son
ambiguas.

16. Las distintas opciones para el manejo de la
enfermedad o condicion de salud se presentan
claramente.

17. Las recomendaciones clave son facilmente
identificadas.

Aplicabilidad

18. La guia describe factores facilitadores y barreras
para su aplicacion.

19. La guia proporciona consejo y/o herramientas
sobre como las recomendaciones pueden ser llevadas
a la practica.

20. Se han considerado las posibles implicaciones de
la aplicacion de las recomendaciones, sobre los
recursos.

21. La guia ofrece criterios para monitorizacion y/o
auditoria.

Independencia editorial

22. Los puntos de vista de la entidad financiadora no
han influido en el contenido de la guia.

23. Se han registrado y abordado los conflictos de
intereses de los miembros del grupo elaborador de la
guia.

Puntuacion total:
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Anexo V. Tabla de resultados.

A continuacion, se presenta la tabla de resultados obtenida mediante un analisis exhaustivo de los once articulos anteriormente mencionados. Cabe

resaltar que la tabla estd estructurada en orden cronoldgico inverso, comenzando por los estudios mas recientes y avanzando hacia los mas antiguos.

Esta organizacién tiene como objetivo proporcionar una estructura clara y facilitar el seguimiento de la evolucién temporal en el desarrollo del tema.

Tabla 5.
Resultados.
Metodologia L. N o
Autor(es) y Actuacion e intervencion o Resultados principales y Limitaciones
4] Objetivos adi i
ano J TE ney ed. ™ enfoque logopédico conclusiones
Odedra et - Estudio de - Habilidades orales no verbales: Habilidades orales no verbales: Resultados: - -
al. (2024) protocolo e Pardlisis de multiples nervios e Evaluaciéon de las habilidades

craneales que afectan a las
habilidades motoras orales:
cierre labial, movilidad lingual,
succion, masticacion y la funcién

deglutoria.
e Pardlisis de nervios craneales
inferiores (40-50%) y

micrognatia (75%) que pueden
comprometer la via aérea.

o Dificultades respiratorias
durante la alimentacidn.

motoras orales y la funcién
deglutoria en momentos
relevantes y de forma
individualizada.

e Modificar la textura si se
producen aspiraciones.

e Si existen problemas en la
succion y/o dificultades
motoras orales (con una
deglucidon segura) intentar la
alimentacion con taza,

Conclusiones:

La evaluacion inicial se
basa en un estilo ABC,
donde tiene prioridad en
los primeros afios: las vias
respiratorias, la
alimentacion y el habla.

El apoyo del habla y el
lenguaje es uno de los
pilares del tratamiento

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;
pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Tabla 5.

Resultados (continuacion).

Sordera conductiva o neurosensorial
(30%).

Lenguaje:
Retraso en el

lenguaje.

desarrollo  del

Habla:
Dificultades articulatorias (da lugar a
sonidos compensatorios).

Voz:
Alteraciones en el tono y timbre de
voz.

Alteraciones en la expresion facial.

Otros hallazgos relacionados:
e Problemas cognitivos/capacidad

de aprendizaje.
e Baja autoestima y confianza.

utilizar estimulaciéon oral con
alimentos (para evitar la
aversion oral).
Durante el destete de la sonda
modificar utensilios: utilizar
cucharas planas.
Sistema de TalkTools.
Garantizar una posicidn vertical
y con intervalos adecuados de
alimentacién como primer paso
para tratar el reflujo.
Terapias conductuales para el
babeo: mejorar la postura,
estimulacion sensitiva y
conciencia e inicio de |la
deglucion.
e Rehabilitacion facial posterior a
la cirugia de sonrisa.

Lenguaje;

e Protocolo de evaluacion de las
habilidades del lenguaje
receptivo/expresivo.

e Cuestionarios  estandarizados

Metodologia . . ., L.
Autor(es) y Actuacion e intervencion o Resultados principales y Limitaciones
i Objetivos adi i
ano J TE n2 y ed. o™ enfoque logopédico conclusiones
¢ Reflujo. biberones blandos y uso de | (entre otros).
e Babeo. tetinas (estrategias utilizadas
en pac. con paladar hendido).
Audicidn: e Ante alimentacion por sonda

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;

pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Tabla 5.

Resultados (continuacion).

Metodologia . .. A

Autor(es) y o Actuacion e intervencion o Resultados principales y Limitaciones
ano Objetivos TE n2 y ed. o™ enfoque logopédico conclusiones

para padres/cuidadores para
dar una idea del
funcionamiento del lenguaje
receptivo y expresivo.

Habla:

e Protocolo de evaluacién del
habla (articulaciéon y progreso
fonolégico).

e Uso de SAAC.

Voz:
Evaluacién de la resonancia.

Schwartz - Estudio de | n2:1 Habilidades orales no verbales: Comenzé con una intervencion | Resultados: La falta inicial de
et al. caso. ed.: 13a e 12 m hipotonia y requiri6 de | logopédica gratuita de 1h/semana. | No existen pautas | seguro, el estatus
(2023) sonda nasogastrica. Posteriormente, gracias a la | estandar para el | migratorio y la

e Movilidad mandibular limitada. aprobaciéon del seguro médico, | tratamiento. barrera del idioma

e Pardlisis facial bilateral. recibié 2h/fines de semana. que presentaba el
La rehabilitaciéon | paciente, asi como la

Audicion: Ejercicios  especializados  para | logopédica temprana | atencion médica fue

e Pérdida auditiva neurosensorial | mejorar su fuerza de mordida. (junto con otras) puede | limitante.

(requiere de audifonos). mejorar el prondstico.

Habla:

Habla muy limitada y poco Conclusiones: -

comprensible.

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;
pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Tabla 5.

Resultados (continuacion).

Metodologia . .. A
Autor(es) y o Actuacion e intervencion o Resultados principales y Limitaciones
ano Objetivos TE n2 y ed. o™ enfoque logopédico conclusiones
Casi no verbal y uso de gestos.
Otros hallazgos relacionados:
Signos: retraso cognitivo.
Gheorghe - Estudio de | n2:1 Habilidades orales no verbales: No se pudieron realizar pruebas de | Resultados: - -
etal. caso. ed.:3m o Dificultades persistentes para | habla, cognicion y coordinacion
(2022) alimentarse, sin reflejo de | debido a su corta edad. Conclusiones:
deglucion y reflejo de succion Estos pacientes deben ser
débil. derivados al
e Requirid alimentacidn por sonda otorrinolaringdlogo,
nasogastrica. ademads de llevar a cabo
e Anquiloglosia inferior. una evaluacion detallada
e Babeo. por otros profesionales.
o Paladar ojival.
¢ Hipoplasia mandibular.
o Dificultades respiratorias,
presento traqueostomia
temporal.
Comunicacion:
Falta de expresion facial.
Castro et | Llamar la | Estudio de |n2:1 Habilidades orales no verbales: A los 4m comenzé con la | Resultados: -
al. (2021) | atencidén caso. ed.:3m e Paralisis facial asimétrica. rehabilitacion  logopédica.  Se | El programa de
sobre el e Succion de bajo rendimiento | centré en tratar la disfagia (se | rehabilitacion
papel debido al cierre bucal | introdujo sopas y frutas picadas a | prequirdrgica centrado en

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;
pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Resultados (continuacion).

rudimentarias.

e Trastorno significativo de Ia
articulacion (a los 4a):
dificultades en fonemas
bilabiales y sibilantes (excepto
las fricativas).

e Inteligibilidad del habla del 30%.

rehabilitacion hacia el
entrenamiento del lenguaje y el
habla. Se afadieron vendajes vy

facilitacion neuromuscular
propioceptiva (ademas de
promover las estrategias

compensatorias para la disfagia).

Sigui6 con la intervencidn
logopédica 1h/semana.

4a por su trastorno significativo de
la articulacién se pasé verbal
articulation test (VAT), asi como se
evalud la inteligibilidad del habla

buen apoyo familiar son
cruciales para mejorar el
prondstico de los
pacientes (importancia de
la multidisciplinariedad).

Metodologia . .. A
Autor(es) y o Actuacion e intervencion o Resultados principales y Limitaciones
ano Objetivos TE n2 y ed. o™ enfoque logopédico conclusiones
fundamental incompleto. los 5m), mejora de la coordinacién | la disfagia, el control de la
de un e Elevacion lingual asimétrica. de la succién-deglucion, aceptacién | saliva y la terapia de
programa de e Hipotonia de la mejillaizquierda. | y retencién de alimentos y la | articulacién del habla
rehabilitacio o Dificultades en la alimentacién | deglucion de la saliva/agua. | contribuyd
n integrado hasta los 4a. Simultdneamente se trabajé la | posteriormente a
y completo e Acumulacién y goteo de saliva | interaccion social, la toma de | mejores resultados
para significativo. turnos y la iniciativa e intencion | quirudrgicos.
pacientes comunicativa. Posteriormente, se
con SM. Lenguaje: mejoré la vocalizacion y el | Conclusiones:
Retraso del lenguaje hasta los 4a emparejamiento accion | La combinacién de
comunicativa-contexto. atencién quirdrgica y de
Habla: rehabilitacion
e 20m produjo sus 12 palabras [A los 20m se orientd la | especializada junto con un

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;
pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Tabla 5.

Resultados (continuacion).

Voz:

hogar, el colegio o el trabajo para

orofacial varia segun el

Metodologia . .. A

Autor(es) y o Actuacion e intervencion o Resultados principales y Limitaciones
ano Objetivos TE n2 y ed. o™ enfoque logopédico conclusiones

mediante una entrevista de 3 min.
Se midié la salivacion mediante
Sunnybrook Facial Grading System
(FGS). Para ello, se utilizaron
mecanismos compensatorios,
como la aproximacioén labiodental y
la protrusion mandibular.

Tras someterse a una intervencion
quirargica, se utilizdé la terapia de
estimulacidn eléctrica.

Pamplona | Describir las | Estudio ne: 87 Habili rales no verbales: Todos los participantes  se | Resultados: Las estrategias
etal. desviaciones | diagndstico ed.: e Disfuncidon orofacial que varia | sometieron a un examen completo | EIl  deterioro de la | logopédicas solo se
(2020) del habla, la 4-18a segun el grado y tipo de paralisis | del habla y el lenguaje, donde se | comunicacién oral afecta | describen, pero no

inteligibilida facial: bilateral y unilateral. evaluaron: la articulacién, la | significativamente al | se estudié
d y la e Sialorrea. inteligibilidad y la sialorrea. Se | desarrollo social y | adecuadamente la
sialorrea en utilizd un video grabado del | emocional. eficacia de la
pacientes Habla: paciente interactuando con el intervencion.
con el SM. e Disartria flacida (todos). logopeda y una muestra del habla | Los aspectos logopédicos
e Déficits de articulacidn con | previa. Para ello, se utiliz6 un | del sindrome no deben | Ademds, no se han
afectacion de los fonemas | paradigma de denominacién de | pasarse por alto para | estudiado los
bilabiales (sobre todo /p/). Con | imdgenes que incluia palabras y | poder personalizar el | beneficios que
errores en sonidos alveolares | oraciones aisladas con todos los | diagndstico y un plan de | presentan los
que requiere de elevacidon | fonemas del espafiol en diferentes | tratamiento adecuado. procedimientos
lingual (/t/, /n/y /V/). posiciones. Asi como, una breve quirdrgicos para
narracion espontanea sobre el | El grado de disfuncién | mejorar la

intervencion

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;

pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Resultados (continuacion).

palatina.

La voz se evalud perceptualmente
y para la inteligibilidad se realizé
una adaptacién de la evaluacién
descrita por Terzis y Karypidis.

Para evaluar la sialorrea se utilizd
Drooling Severity and Frequency
Scale (DSFS).

La intervencidn logopédica se baso
en ensefar patrones articulatorios
compensatorios y facilitar el uso
del lenguaje corporal, los gestos
y/o los cambios vocales expresivos.

si es unilateral (46% pac.)
o bilateral (54% pac.).

La prevalencia de los
trastornos del habla es del
75-90%. Los déficits de la
articulacion pueden ser
secundarios a la
denervacién funcional de
la lengua, el paladar y los
labios.

El 82% de los pac.
presentaban varios grados
de deterioro de Ia
inteligibilidad del habla.

El 80% déficits en 1 o mas
fonemas. El 72% en
errores bilabiales (los mas
afectados y suelen ser
reemplazados) y 80% en
otros.

Babeo en el 23% de los
pac. e hipernasalidad en el
12%.

Metodologia . .. A
Autor(es) y Actuacion e intervencion o Resultados principales y Limitaciones
i Objetivos adi i
ano J TE n2 y ed. o™ enfoque logopédico conclusiones
Hipernasalidad debido a la paresia | evaluar la inteligibilidad. grado de paralisis facial y | logopédica.

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;

pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Tabla 5.

Resultados (continuacion).

sus
consecuenci
as en nifios
con SM.

e Afectacion de algunos musculos
faciales.

e Babeo.

e Pardlisis facial.

Habla:
Disartria con mala inteligibilidad en
fonemas labiales y linguales.

Otros hallazgos relacionados:
Trastorno del espectro autista.

padres/cuidadores. Asi como se
anoté la presencia o ausencia de
estasis salival, babeo, cémo era la
succién 'y si la deglucién se
encontraba alterada o no.

Se utilizd la escala adaptada de
Functional Oral Intake Scale para
clasificar los trastornos de Ia
alimentacion*.

Metodologia . .. A
Autor(es) y o Actuacion e intervencion o Resultados principales y Limitaciones
ano Objetivos TE n2 y ed. o™ enfoque logopédico conclusiones
Conclusiones:
Los pacientes deben
someterse a una
evaluacion logopédica
completa. Asi  como,
requieren de un abordaje
multidisciplinar
(quirdrgico,
fisioterapéutico y
logopédico) y
personalizado.
Renault et | Revisar las Estudio de [ n2:32 Habilidades orales no verbales: La alimentacién se evalud a partir | Resultados: El disefio del estudio
al. (2019) | discapacidad | prondstico ed.: 0 — e Trastornos de la alimentacion. de la observacion directa durante | Todos presentan un rostro | y el grupo limitado
es 6m e Succion ausente o débil. las comidas y la informacion | inexpresivo (de forma | no fueron &ptimos
orofaciales vy e Disfagia. proporcionada por los | total en 17 pac. y parcial | para generalizar los

en 15 pac.). No pudieron
sonreir 24 pac.

Se observo babeo desde
RN hasta los 6m en 18
pac. Asimismo, la succion
se encontraba ausente o
debilitada en 30 pac. El
babeo desde RN en 18
pac. y presente a los 5a en
12 pac..

resultados y las
conclusiones de los

datos. Asimismo,
ausencia de
marcadores

bioldgicos o
genéticos que
pueden causar

confusion con otras
afecciones clinicas.

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;
pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Tabla 5.

Resultados (continuacion).

Autor(es) y
ano

Objetivos

Metodologia

TE

n%yed.

cMm

Actuacion e intervencion o
enfoque logopédico

Resultados principales y
conclusiones

Limitaciones

Se observd la fuerza de los
musculos faciales y la elevacidn
mandibular. Asi como la sonrisa se
evalu6 midiendo el movimiento
ascendente de las comisuras,
mediante grabaciones de video. La
apertura bucal se midié utilizando
un calibrador deslizante*.

Se evalué la funcién fonoldgica
durante el habla espontanea y en
repeticion. Se diagnosticé la
insuficiencia  velofaringea con
escape nasal mediante la prueba
del espejo, a través de |la
clasificacion de Borel-Maisonny
(prueba estandar francéfona).

Se colocd un espesante en la leche,
asi como se gelificé en 11 pac.

Todos presentaban
trastornos de la
alimentacion graves o
moderados (excepto 1).
Posteriormente, casi la
mitad pasaron a ser leves
y persistentes. Entre los 2a
— 5a se logré una dieta
oral normal. A los 5a, 7
pac. continuaban con
trastornos alimentarios
(como alteraciéon de |la
alimentacion de sélidos).

La lactancia materna no
tuvo éxito en todos los
casos. En 13 pac. la madre
tuvo que ejercer presién
manual sobre las tetinas.

5 pac. desarrollaron la
autoadaptacién, empujan
el bolo hacia atras
mediante el uso de sus
dedos (en la mandibula o
dentro de la boca para
compensar la paralisis

Al ser un disefo
retrospectivo, no se
tuvieron en cuenta
los datos de los
examenes
complementarios
realizados en el
periodo del estudio.

El diagndstico y la
gravedad de los
trastornos de la
alimentacion se
basaron solo en
bases clinicas.

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;

pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Tabla 5.

Resultados (continuacion).

Autor(es) y
ano

Objetivos

Metodologia

TE

n%yed.

cMm

Actuacion e intervencion o
enfoque logopédico

Resultados principales y
conclusiones

Limitaciones

lingual).

15 pac. presentaron
problemas respiratorios.

4 pac. con trastornos del
espectro autista no
lograron hablar.

La disartria con mala
inteligibilidad fue
caracterizada por fonemas
labiales y linguales (sobre
todo en 5 pac.).

15 pac. desarrollaron
comunicacion
compensatoria (mirada
vertical, posturas
cervicales y gestos
corporales).

8 pac. presentaron
insuficiencia velofaringea,
6 pac. con paralisis de los
nervios craneales IXy Xy
1 pac. con paladar
hendido submucoso.

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;

pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Resultados (continuacion).

Casos

palatina, fisura submucosa o
paladar ojival) y glosoptosis (6
pac.) y retrognatia (3 pac.).

¢ Hipotonia.

e Todos presentan babeo.

e Ahogo y tos con la alimentacion
(5 pac.).

e Todos presentaron
nasogastrica.

e Dificultades respiratorias graves
(3 pac.): intubacion y
traqueotomia.

sonda

Lenguaje:
e Retraso del lenguaje (2 pac.).

ros hallaz relacion

modificacion de la misma (la
alimentacion se espeso en 4 pac.)*.

Metodologia . .. A
Autor(es) y Actuacion e intervencion o Resultados principales y Limitaciones
i Objetivos adi i
ano J TE n2 y ed. o™ enfoque logopédico conclusiones
Conclusiones:
Alta frecuencia del
impacto clinico en la
alimentacion, la
respiracion y las funciones
comunicativas.
Cuestas et - Revisién ne: 7 Habilidades orales no verbales: Todos recibieron  tratamiento | Resultados; - -
al. (2019) retrospectiva | ed.: 0 - e Todos paralisis facial bilateral. antirreflujo y rehabilitacion
: estudio de | Im e Alteraciones del paladar (fisura | temprana de la deglucidn, asi como | Conclusiones: -

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;
pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Tabla 5.

Resultados (continuacion).

Metodologia

orofacial en
su desarrollo
y en el
desarrollo
de su
comunicacio
n.

(o grupo social mas cercano).

Voz:
Hiperrinolalia.

Comunicacién:
e Débil y disfuncional.
e Predominio de la comunicacion

orientacion espacial y la
percepcion del esquema fisico.

En ambos casos, el objetivo de la
intervencion logopédica fue
fortalecer la actividad motora oral
y la coordinacidn de movimientos
en el rea facial oral.

el diagnéstico diferencial.

Ambos respondieron
positivamente a la
estimulacion facial oral.

Practicaron la correcta
articulacién de fonemas

Auton:(es)y o Actuaciéneinterv?n.ciéno Resultados pr:incipalesy Limitaciones
ano Objetivos TE n2 y ed. o™ enfoque logopédico conclusiones
e Asociacién con la anomalia de
Poland (1 pac.).
e Asociado a la secuencia de
Pierre-Robin (2 pac.).
e Autismo (2 pac.).
Vitaskova | Analizar el | Estudio de | n2:2 Habilidades orales no verbales: En el marco de la intervencién | Resultados: -
Yy impacto de | casos. ed.: e Dificultades para succionar vy | logopédica en uno de los pac. se | El diagndstico precoz hace
Tabachova | las 0Om-4a tragar. aplicé la terapia de regulacion | que se produzca una
(2017) dificultades 6m e Retraso en la actividad motora | facial oral y, ademas, la terapia de | intervencién temprana
orofaciales oral. posicién oral segun Sara | centrada en la terapia
en el Roselfeld-Johnson. integral del lenguaje y el
desarrollo Lenguaje: habla.
de los nifios Etapa de oraciones de 2 palabrasy | En la segunda pac. se aplicé la
con SM vy nivel morfoldgico retrasado (32 6m). | terapia de regulacién bucofacial, el | La deteccion de
analizar la concepto Bobath, masajes velares | dificultades en la praxis
posible Habla: y ejercicios que influyen en la | orofacial (asociada a
influencia de e Retraso en la articulacion. hipernasalidad.  Asimismo, se [ trastornos de la degluciéon
la terapia en ¢ Habla vocialica. incluyé el desarrollo de la | concretamente) fue una
la esfera e Comprensible sélo por su madre | percepcidon auditiva y visual, la | variable importante para

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;
pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Resultados (continuacion).

Pérdida de
incertidumbre.

Otros hallazgos relacionados:

motivacion

e

Se puso en practica el
pragmatico de comunicacion.

nivel

comprensible. Asimismo,

los ejercicios de
respiracion y los ejercicios
centrados en el
fortalecimiento del

mecanismo  velofaringeo
influyeron indirectamente
en la resonancia vocal.

Se puso en practica el
nivel pragmatico  de
comunicacion.

La atencién logopédica
puede influir en su
desarrollo y mejorar su
calidad de vida.

La terapia centrada en la
praxis oral facial, que
estimuld6 no sélo el
desarrollo de la actividad
motora de los musculos
orofaciales, sino también
la comunicacién verbal y
no verbal influye
positivamente.

Metodologia
Autor(es) y . Actuacion e intervencion o Resultados principales y Limitaciones
i Objetivos adi i
ano J TE n2 y ed. o™ enfoque logopédico conclusiones
no verbal. para que su habla fuera

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;

pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Resultados (continuacion).

Autor(es) y
ano

Objetivos

Metodologia

TE

n%yed.

cMm

Actuacion e intervencion o
enfoque logopédico

Resultados principales y
conclusiones

Limitaciones

Conclusiones:

Necesidad de un
diagnéstico
interdisciplinar donde es
importante la
representacion de
logopedas y pedagogos
especializados en
actividades especificas del
sistema oral-facial en Ia
comunicacion, la fonacion,
el habla oral y |Ia
comunicacion no verbal.
Esto puede contribuir al
diagndstico precoz y a la
resolucion terapéutica de
posibles desviaciones que
pueden perturbar
gravemente el bienestar
de los nifios en los
procesos de masticacion,
deglucion y en el contexto
social.

Fairgray y
Miles
(2016)

Estudio

Caso.

de

ne:
ed.: 8a

e Multiples
oromotoras

Sunnybrook

Habilidades orales no verbales:

dificultades

(13/100
Facial

en

Grading

Tras 1lm de la cirugia de
reanimacién facial izq., el pac.
acudidé al logopeda debido a que
no habia cambios notables en el

Resultados: durante la
intervencion logopédica,
se concentrd y respondio
positivamente a las

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;

pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Resultados (continuacion).

e No hay dificultades significativas
para tragar.

e Comida blanda o picada y come
de forma despacio y
descuidadamente.

e Acumulo de saliva espumosa.

Audicioén:

Pérdida auditiva neurosensorial
moderada  (requiere  audifonos
bilaterales).
Lenguaje:

e Dentro del rango normotipico.
e Uso de oraciones complejas con
sentido.

Habla:

e Trastorno grave del sonido del
habla con 2 o 3 errores por
palabra (errores en sonidos
fricativos continuos e intentos
de sonidos alveolares con
movimientos mandibulares).

o Inteligibilidad del habla <50%
(extremadamente  dificil de
entender).

e Velocidad del habla rapida (270
silabas/min).

del habla, articulacion ni manejo
de la saliva.

Anteriormente (edad preescolar),
habia recibido terapia grupal
mensual centrada en el lenguaje y
en las habilidades pragmaticas
interactivas (pero no aspectos
orales ni motores de la produccidn
del habla o la articulacién).

Se  evalud las habilidades
linglisticas con una evaluacién
estandarizada:  South  Tyneside
Assessment of Syntactic Structures
(STASS). Se realizé un examen oral
a través del Sunnybrook Facial
Grading System. La evaluacion
inicial del habla y articulacion se
llevé a cabo mediante el New
Zealand Articulation Test (NZAT). La
inteligibilidad del habla y la tasa de
produccion se evalué durante una
muestra de habla espontanea de 3
min.

Recibié 30 sesiones de 1h cada dos

retroalimentaciéon  visual
frente al espejo y la sEMG
y el establecimiento de
sefiales tactiles
autoiniciadas.

La velocidad del habla se
redujo a 220 silabas/min.

Mejoré su inteligibilidad.

Pudo producir sonidos
nuevos y obtuvo mejoras
en los fonemas labiales y
sonidos de larga duracion.

Podia mantener el sellado
labial durante 25 seg.y no
requeria de la ayuda con
su dedo para cerrar los
labios.

Babeo no presente.
Aumenté a 50 en el

Sunnybrook Facial Grading
System.

Metodologia . .. A
Autor(es) y Actuacion e intervencion o Resultados principales y Limitaciones
i Objetivos adi i
ano J TE n2 y ed. o™ enfoque logopédico conclusiones
System). movimiento facial, inteligibilidad | instrucciones verbales, la

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;

pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Tabla 5.

Resultados (continuacion).

Hipernasalidad.

iabilidad
(para aumentar el movimiento
voluntario de los musculos
faciales):

e Uso de pajitas.

e Analogias de producir “cara de
princesa” y “cara de fantasma”.

e Biofeedback con espejos y
SEMG (uso del hardware
NeuroTrac MyoPlus con
software Verity).

e Ejercicios de movimiento facial
frente al espejo 5 dias/semana
en casa.

e Se animé a juntar los labios
usando los dedos en cualquier
actividad facial y tragar con
regularidad.

e Se desaconsejo limpiar la boca
con pafuelos de papel.

Habla:
e Actividades estructuradas vy
dentro del contexto de temas
e Ejercicios orales-motores de

y logopedia condujo a
ganancias funcionales que
la cirugia sola no logré.

Conclusiones: El impacto
de la intervencion
logopédica en los
resultados quirdrgicos en
individuos con SM merece
mas investigacion a través
del disefio de casos.

Metodologia . .. A
Autor(es) y Actuacion e intervencion o Resultados principales y Limitaciones
i Objetivos adi i
ano J TE n2 y ed. o™ enfoque logopédico conclusiones
semanas durante 15m con
Voz: objetivos definidos. La combinacién de cirugia

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;

pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Tabla 5.

Resultados (continuacion).

e Problemas palatinos o
micrognatia.

e Falta de sensibilidad de la zona
orofacial.

e Problemas respiratorios.

Audicidn:
Pérdida auditiva.

Lenguaje:
e Retraso en el

lenguaje.

e Trastornos mecanicos de la
codificacion fonoldgica.

o Dificultades en la escritura.

desarrollo del

Se realizan sesiones de 1 a 3
veces/semana (dependiendo de si
las funciones estan simplemente
retrasadas o pueden mejorarse con
tratamiento).

Se encontré mala succiéon
en 37,8%, necesitaron
sonda  nasogastrica y
gastrostomia un 5,5%,
problemas nutricionales
en un 16% y problemas
palatinos o micrognatia en
un 7,4%.

Pérdida auditiva en 6,8%,
retraso del lenguaje en el
31% vy déficit del habla en
un 42%.

Metodologia . .. A
Autor(es) y o Actuacion e intervencion o Resultados principales y Limitaciones
ano Objetivos TE n2 y ed. o™ enfoque logopédico conclusiones
Rosenfeld-Johnson.
e Uso Cued Speed.
e Uso de H-Insertion Technique.
e Pronunciacién de silabas (leer
en voz alta oraciones y golpear
las silabas).
Picciolini - Estudio de | n2:48 Habilidades orales no verbales: Todos se sometieron a un | Resultados: la -
et al. casos ed.: 1m e Mala succion y deglucién | protocolo de evaluaciones, donde | alimentacion, el lenguaje y
(2016) —14a neonatal. se encontraba incluido la | las funciones auditivas y
e Necesidad de sonda | evaluacion oromotora, y | visuales fueron los tres
nasogastrica. entrevistas a los padres/cuidadores | dominios principales
e Problemas nutricionales. de los nifios*. afectados.

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;

pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Tabla 5.

Resultados (continuacion).

Metodologia . .. A
Autor(es) y o Actuacion e intervencion o Resultados principales y Limitaciones
ano Objetivos TE n2 y ed. o™ enfoque logopédico conclusiones
Se encontraron déficit de
Habla: atencion en el 17% vy
o Déficit del habla. deterioro  cognitivo vy
e Dislalias. retraso en el desarrollo en
el 15% de los pac.
Falta de expresiones comunicativas Conclusiones: el retraso
faciales. del habla se presenta a los
2a, tendencia a la
Otros hallazgos relacionados: normalizacién hacia los 3a
e 2 pac. presentaban sindrome de y alcanzando resultados
Carey-Fineman-Ziter. promedio a los 5a.
e 1 pac. miopia grave.
e 1 pac. asfixia neonatal y paralisis Es importante que el
cerebral severa. diagnéstico y la
e 1 pac. sintomas psiquiatricos. rehabilitacion comiencen
o Déficit de atencion. simultdneamente y que la
e Deterioro cognitivo y retraso del intervencion
desarrollo. rehabilitadora se actualice
e Disfuncién oculomotora. con el tiempo en
respuesta a las
evaluaciones funcionales.
Ferreira Verificar si el | Estudio de | n2:18 Habilidades orales no verbales: Se pasaron unos protocolos de | Resultados: las -
(2014) desempefio | prondstico ed.: 4m e La mayoria presenta paralisis | evaluacidn y entrevistas, donde se | manifestaciones mas
del habla vy —10a facial bilateral (ausencia de | recoge informacion sobre el habla, | comunes estan
el lenguaje movimientos faciales que | lenguaje (comprensivo y | relacionadas con la
de los nifios afectan a la alimentacion). expresivo), voz y sistema | alimentaciony el habla.

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;

pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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Tabla 5.

Resultados (continuacion).

Autor(es) y

Metodologia

afio Objetivos

TE

n%yed.

cMm

Actuacion e intervencion o
enfoque logopédico

Resultados principales y
conclusiones

Limitaciones

con SM
cuyas
madres
usaron
misoprostol
son
diferentes
del
desempefio
de los nifios
cuyas
madres no lo
tomaron.

e Algunos tienen palatoplastia.

Lenguaje:
Déficit en la comprensién oral.

Habla:

e No han comenzado a hablar.

e Retraso del habla para su edad.

e Dificultades para lograr los
sonidos apicales de la lengua y
aproximaciones/compensacione
s de la articulacién de
consonantes bilabiales.

Comunicacion:
Falta de expresiones comunicativas
faciales.

estomatognatico
funciones).

(estructuras vy

Los servicios que ofrecen incluyen
la estimulacion miofuncional, que
presenta algunos resultados vy
fomenta el uso de gestos (como
complemento a la comunicacion).

Aproximadamente el
44,4% no habian
comenzado a hablar.

La incidencia de |Ia
dificultad de comprension
del lenguaje no parece ser
frecuente, pero un 33,3%
de las madres se quejaron.

Solo el 27,8% realizaron la
articulacion de
consonantes bilabiales en
otros lugares.

Conclusiones: -

Abreviaturas: TE: tipo de estudio; n2: nimero participantes; ed.: edad de los participantes; CM: caracteristicas de la muestra; a: afios; m: meses; h: hora; min: minutos; RN: recién nacido;
pac.: pacientes; izquierda/o: izq; SM: sindrome de Moebius; - : no se describe; *: no se especifica el especialista que lo ha llevado a cabo.
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