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Die Mobius-Sequenz ist mit einer Prava-
lenz von 0,0002 bis 0,002% eine sehr sel-
tene angeborene, nicht fortschreitende
Erkrankung [8, 18], die zu den kongeni-
talen, kranialen Dysinnervationssyndro-
men zdhlt [7, 15, 17]. Bei der Entstehung
scheinen sowohl teratogene Substanzen
als auch genetische Faktoren eine Rolle zu
spielen. Die Hauptsymptome sind die Ab-
duzensparese und die Fazialisparese, was
bei den Patienten zu multiplen Poblemen
fihren kann.

Fazialisparese und
Trigeminusschwache

Die Fazialisparese kann in ihrer Aus-
pragung sehr unterschiedlich sein. Ty-
pischerweise ist sie bilateral [4, 6, 9], sie
kann aber auch unilateral auftreten [6,
18]. Da der Augenbereich meistens stér-
ker betroffen ist als der Mundbereich [1,
9, 18], fithrt die Fazialisschwéche infolge
Lihmung des Musculus orbicularis oculi
typischerweise zu einem Lagophthalmus
bis hin zur vélligen Unféhigkeit des Lid-
schlusses [1]. Tagstiber ist das Bell-Pha-
nomen bei den meisten Patienten gut
ausgepragt und sorgt so fiir eine ausrei-
chende Befeuchtung der Kornea [1]. Im
Schlaf liegt aber der untere Bereich der
Kornea haufig frei, was zu einer Kerati-
tis superficialis punctata und damit zu
Fremdkopergefiithl und Epiphora fiihrt
[1,13]. Bei diesen Patienten ist es wichtig,
eine gute Befeuchtungstherapie mit Tra-
nenersatzmitteln am Tag und entspre-
chender Salbe zur Nacht durchzufiih-
ren. Haufig kommt auch ein Uhrglas-
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verband als Schutz vor dem néchtlichen
Austrocknen zur Anwendung.

Momtchilova et al. fanden eine Kerati-
tis bei 19 (79,2%) ihrer Patienten, wobei je-
doch keiner der Betroffenen eine schwere
Hornhautbeteiligung zeigte [13]. Bei Vor-
liegen weiterer negativer Faktoren sind je-
doch auch ungiinstige Verldufe moglich.
So kann ein durch die Fazialisschwéche
bedingtes Entropium zu Trichiasis und
somit zu Hornhauterosionen fithren. Da
einige Patienten zusétzlich eine Herabset-
zung der Hornhautsensibilitét (sensibler
Trigeminusast; 1, 18]) aufweisen, wird die-
se Entwicklung durch den stark vermin-
derten Blinkreflex zusitzlich begiinstigt
[1]. In seltenen Fillen kommt es zur Ul-
kusbildung mit Perforation und bei Fort-
schreiten im Extremfall zur Endophthal-
mitis mit der Notwendigkeit der Enuklea-
tion [4, 5]. Um solche fatalen Komplikati-
onen zu vermeiden, miissen je nach Ge-
gebenheiten Verbandlinsen und chirur-
gische Eingriffe (z. B. Goldimplantat, Tar-
sorraphie, laterale Kanthopexie) erwogen
werden. Hierbei sollte aber bei Kindern
nie die Gefahr der Amblyopieentwicklung
vergessen werden. Risiko und Nutzen der
Eingriffe sind gut abzuwégen.

Amblyopie, Refraktionsanomalie,
Stereosehen

Die Amblyopie stellt bei Mébius-Patienten
eine wesentliche Herausforderung dar, da
sie meist multifaktoriell bedingt ist. Ins-
besonders zéhlen hierzu Strabismus und
korrekturbediirftige Refraktionsanoma-
lien [1]. Das Spektrum amblyogener re-

fraktiver Pradispositionen umfasst dabei
Astigmatismus, Hyperopie, Myopie sowie
Anisometropien. Amaya et al. fanden bei-
spielsweise bei 16 von 18 Patienten (89%)
eine bilaterale Ametropie, wobei die spha-
rischen Aquivalente zwischen +6,5 und
-17,0 Dioptrien lagen [1]. Neun der Pati-
enten (50%) zeigten einen signifikanten
Astigmatismus (21 Dioptrie).

Die Korrektur der Refraktionsanoma-
lie kann durch die starke Schielstellung
erschwert werden, sodass eine addquate
Amblyopieprophylaxe teilweise unmog-
lich ist. Zudem ist durch die ausgepragte
Inkomitanz des Schielwinkels das Risiko
der Amblyopieentwicklung schwer ein-
schitzbar - so kann ein Patient in Primér-
position orthotrop sein, aber schon bei ge-
ringer Abweichung aus dem Blickfeld in
eine Schielstellung mit Suppression eines
Auges gelangen. Eine Okklusionstherapie
ist in den meisten Fallen notwendig. Den-
noch ist oftmals kein voller Visus zu erzie-
len, da die Amblyopie haufig tief und the-
rapierefraktar ist [10].

© Die Korrektur der
Refraktionsanomalie kann
durch die Schielstellung
erschwert sein,
sodass eine adaquate
Amblyopieprophylaxe
unmoglich ist

Die Gefahr des Verlusts der Binokularitat
unter Okklusionstherapie steht deutlich
im Hintergrund. Selbst von in Primarposi-
tion orthotropen Patienten weisen die we-
nigsten eine Binokularitat auf [1] oder sie
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Zusammenfassung

Die M6bius-Sequenz betrifft nicht nur die
Okulomotorik, sondern auch die Augen
selbst. Das Sehen der Patienten kann durch
das Syndrom erheblich beeintrachtigt sein.
Daher bedarf es regelmaBiger augenarzt-
licher Kontrollen.

Schliisselworter
Mébius-Sequenz - Fazialisparese - Amblyo-
pie - Krokodilstranen

Non-oculomotor eye
involvement in Moebius
sequence

Abstract

Moebius sequence is a congenital disorder
that not only affects the oculomotor system
but also the eyes themselves. Ocular involve-
ment might be sight-threatening and needs
regular follow-up by an ophthalmologist.

Keywords
Moebius sequence - Amblyopia - Bell’s palsy -
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erreichen zumeist nur eine sehr schwache
Binokularitét (positive Titmus-Fliege) in
einem begrenzten Blickfeld [11].

Krokodilstranen

Ein Phinomen, das von Patienten mit er-
worbener Fazialisparese gut bekannt ist,
sind ,,Krokodilstranen® [2, 3, 14]. Die-
se treten auch bei kongenitalen Erkran-
kungen wie z. B. der Thalidomid-Embryo-
pathie, dem Duane-Syndrom und der
Mobius-Sequenz auf [1, 11, 12]. Hierbei
kommt es einerseits zu einem Tranenfluss
wihrend des Essens. Die Auspragung ist
individuell sehr unterschiedlich und wird
bei manchen Patienten generell beim Es-
sen, bei anderen wiederum nur durch ein-
zelne Geschmacksstimuli ausgelost (z. B.
sauer). Zum anderen konnen emotionale
Tréanen nicht produziert werden oder der
Tranenfluss folgt mit starker Verzgerung.
Diese beiden Symptome koénnen kombi-
niert oder isoliert vorkommen. Beide As-
pekte sind fiir den Patienten sehr beein-
trachtigend, da ein weiterer Ausdruck von
Emotionen entféllt bzw. ein ungewollter,
unangemessener hinzukommt. Die Ursa-
che dieser Phdnomene kénnte in der be-
nachbarten Lage der Nuclei facialis, abdu-
zens und lacrimale wihrend der 4. bis 6.
Woche der Embryogenese liegen. Es wur-
de postuliert, dass ein Insult in dieser Re-
gion zu Fehlregenerationen und den dar-
aus resultierenden Symptomen fiihrt [11].
Therapeutisch kann die Injektion von Bo-
tulinumtoxin in die Tranendriise zur ge-
zielten Verminderung der Trinenproduk-
tion erwogen werden.

Bei einem Teil der Patienten wird eine
primére Epiphora auch ohne auslésende
Keratopathie beobachtet [1]. Als wahr-
scheinlicher Mechanismus wird der in-
folge Schwiche des M. orbicularis oculi
inaddquate Pumpmechanismus des Tra-
nenpiinktchens angefiihrt [1].

Fazit fiir die Praxis

Fiir Patienten mit Mobius-Sequenz ist
die augenérztliche Betreuung vor allem
in der kindlichen Entwicklungsphase
wichtig, um sowohl eine Amblyopie als
auch eine Hornhautproblematik friih er-
fassen und erfolgreich behandeln zu
konnen.
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