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Esinemissagedus
Andmed Mdbiuse siindroomi esinemissageduse kohta on piiratud.

Hollandis on slindroomi levimuseks hinnatud 1 juht 47 250 vastsiindinu kohta, Moebius
Syndrome Foundation andmetel on hinnanguline haigestumus umbes 2 — 20 juhtu miljoni
sinni kohta. Sugude IGikes esineb siindroom vordse sagedusega. Haigust esineb kdigis
etnilistes gruppides.

Ulevaade

Mobbiuse sindroom on vaga haruldane kaasaslindinud pea piirkonna narvide
arenguanomaalia, mida iseloomustab (ihe- v3i kahepoolne mitteprogresseeruv naolihaste
halvatus koos silmade liigutamise hairega. Sindroomi pdhjustab silmade liikumist ja ndo
miimikat kontrollivate narvide (6. ja 7. kraniaalnarvi ehk peaajunarvi) puudumine vdi alaareng.
Kaasneda vdivad teiste kraniaalnarvide halvatused, ndao ja suu piirkonna anomaaliad ja
jasemete defektid.

Tekkepohjused

Mobiuse siindroomi tekkepdhjused ei ole teada. Arvatakse, et slindroomi tekkes mangivad
rolli ajutlive arengu hdired, Usasisene hapnikupuudus, kokkupuude loodet kahjustavate
ainetega ehk teratogeeniga (nt misoprostool vdi kokaiin), tagaaju veresoonkonna geneetilised
arenguhaired vOi pédrast viiendat rasedusnadalat tekkinud omandatud verevarustushaired.
Umbes 6% juhtudest on leitud tagaaju arengus osalevate geenide PLXND1 (3g21.3) ja REV3L
(6g22) uustekkelisi ehk de novo mutatsioone.

Kliiniline pilt

Mobiuse stindroom on siinnil olemasolev mitteprogresseeruv haigus, mida iseloomustab suur
kliiniline varieeruvus ja sagedane asimmeetriline haaratus. Haiguse peamiseks tunnuseks on
ndonarvi halvatusest tingitud ndolihaste ndrkus ja halvatus, mis on sageli asimmeetriline ja
mittetdielik. Ndo alaosas ja kaelalihastes on see vahem valjendunud. Mobiuse siindroom
pohjustab puudulikku miimikat ja maskilaadset ndoilmet. Lisanduvad 6. kraniaalnarvi
haaratusest tingitud silmade simptomid: Uhe- vdi kahepoolsed silmade kilgsuunalise
lilkuvuse haired ja kdordsilmsus, aga ka silmalihaste halvatus, silmalaugude valjapéérdumine,
pisaravoolus, silmade tundlikkus, silma sarvkesta kahjustus ja Ulemise silmalau allavaje.
Sagedased on toitumisraskused ja siljevoolus. Muude peaajunarvide puudulikkusega seoses
vOib esineda kurtust, kolmiknarvi tundlikkuse haireid, neelamishaireid, haile haireid ja keele
alaarengut. Kaasneda vdivad madal lihastoonus ja Uldise arengu hilinemine. Imikutel ja
vaikelastel voivad esineda motoorsed, emotsionaalsed ja kdnega seotud raskused. Sageli
esineb motoorsete oskuste arengu (nt roomamise ja kdndimise) hilinemist. Umbes 3-aastaselt
laste areng normaliseerub, kuid plsima jadb kde-silma koordinatsiooni ndérkus. Lisaks
eeltoodule v6ib esineda muid ndo anomaaliaid (nt silmalauldhet, kolmandat silmalaugu ehk



epikantust - silma sisenurka katvat iseloomulikku nahavolti, laia silmadevahelist kaugust,
I6hestunud kurgunibu, korget suulage voi suulaeldhet, pisildugsust, pisisuulisust, hammaste
anomaaliaid), komppoida (umbes 45% juhtudest) ning mdnikord ka labakdte anomaaliaid
(kokkukasvanud voi liihikesi sormi, luulisi deformatsioone).

Parandumine
Enamik Mobiuse siundroomi juhte on Uksikjuhud, kuid kirjeldatud on ka slindroomi
perekondlikku esinemist.

Mobiuse sindroom on enamasti autosoom-dominantse parandumisega (joonis 1), mis
tdhendab, et haiguse avaldumiseks piisab muutusest vaid Ghes geeni alleelis. Autosoom-
dominantne muutus véib olla ka de novo ehk uustekkeline ning sel juhul kumbki vanematest
muutust ei kanna. Teistel juhtudel kannab ks vanematest samuti sama muutust ihes geeni
alleelis. Geenimuutusega isik parandab muutuse oma jarglasele 50% tdendosusega.
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Joonis 1. Autosoomne dominantne meetoditega. Voimalikult kiiresti peab alustama
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tuleb aja jooksul vastavalt funktsionaalsetele hindamistele kohandada. Patsiendi valimuse
tottu voib olla vajalik psiihholoogiline abi. Tuge vdib vaja olla ka seoses haige imiku ja tema
vanemate vahelise suhtlusega.



Prognoos
Prognoos sdltub peamiselt ajutlive kahjustuse astmest. Elu jooksul haigus ei slivene. Enamasti
on eluiga tavaparane, kuid rasketel juhtudel on vdimalik ka varane surm vahetus siinnijargses
perioodis.

Kasutatud kirjandus
Orpha.net
https://www.orpha.net/en/disease/detail/570?name=m%C3%B6bius&mode=name

Omim.org
https://www.omim.org/

Moebius Syndrome Foundation
moebiussyndrome.org



https://www.orpha.net/en/disease/detail/570?name=m%C3%B6bius&mode=name
https://www.omim.org/entry/157900?search=%22mobius%20syndrome%22&highlight=%22mobius%20%28syndromic%7Csyndrome%29%22
https://www.omim.org/entry/157900?search=%22mobius%20syndrome%22&highlight=%22mobius%20%28syndromic%7Csyndrome%29%22
https://moebiussyndrome.org/

