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Introduccion:

El sindrome de Duane fue descrito por Heuck en 1883, Stilling en 1887, Turk en
1899 y Duane en 1905. De los estrabismos especiales mas frecuentes, ocupa el
2%.

Es un desorden congénito de la motilidad ocular caracterizado por una limitacion o
ausencia a la abduccion, que puede coexistir con limitacion a la aduccion
dependiendo del tipo de Duane y retraccion del globo ocular con cierre palpebral a
la aduccién, que, segin Mohan y cols., es el signo patognoménico del Sindrome
de Duane.

Es una enfermedad congénita, sin patron de herencia en la mayoria de los casos
(90%), sin embargo, en mas del 10% se presenta en familiares; se ha demostrado
en estos casos la herencia autosomica dominante; encontrdndose mutacion en los
genes PHOX2A, SALL4, KIF21A, ROBO3 Y HOXAL1 en el loci del gen 89 y 2q,
sgeun OMalley y cols. El gen DURS-2 esté ligado con la incidencia de Duane tipo
| 'y Ill bilateral asi como disfunciones oculomotoras verticales.

Se trata de una disfuncion oculomotora neurogénica del tallo cerebral. Una
malformacion de la embriogénesis, por un acontecimiento teratogénico entre la 4.2
y 8.2 semana de la gestacion, lo que ocasiona una hipoplasia 0 agenesia del
nucleo del VI nervio craneal, que conlleva a una inervacion aberrante del globo
ocular y musculatura facial.

En estudios anatomopatologicos del tallo cerebral, se ha mostrado que en la

mayoria de los casos no hay motoneuronas abductoras en la zona ocupada



habitualmente por el nucleo del VI nervio, lo que produce una ausencia de éste,
con un desarrollo anomalo del recto externo, que carece de tejido muscular
diferenciado, conduciendo a la fibrosis. De esta forma el recto externo se inerva de
forma parcial y aberrante por ramas del Ill nervio y otras veces hay ausencia total
de inervacion. La extension de esta inervacion desde el Il nervio hacia el recto
lateral y el grado de hipoplasia del nucleo del VI nervio craneal, que podria ser de
moderada a extrema, es predictiva del amplio rango de la severidad de la co-

contraccion de los rectos horizontales.

En base a estos hallazgos existen diversas manifestaciones clinicas debido a lo

cual se han realizado diferentes clasificaciones:

Malbran (1949):

I. Parélisis de la abduccién
II. Pardlisis de la aduccion

lll.  Pardlisis de elevacion y depresion.

Brown (1950):

a) Atipico: marcada limitacion abduccion discreta limitacion de aduccion
b) Paralisis: limitacién de aduccién, abduccién menos limitada

c) Atipico: marcada limitacion de la aduccion, aduccion menos limitada.



Lyle y Bridgeman (1959):

a) Abduccion mas limitada que aduccion
b) Limitacion de la abduccién

c) Aduccion mas limitada que la abduccion.

Cuellar-Montoya (1993):

a) Segun sentido de la desviacion:

) ET

Il) ORTO

) XT

b) Segun grado de limitacion de ducciones:

) Pequeia
1)) Mediana

1)) Notoria

c) Segun el vector:

) Horizontal

1)) Vertical



Huber (1970):

I.  Abduccién muy limitada, aduccion normal
[I.  Aduccién muy limitada, abduccién normal

[ll.  Aduccién muy limitada abduccién poco limitada

Romero-Apis (1995) :

Cualitativo: ausencia o0 existencia de abduccion (SUSTITUCION O

DUPLICACION)

I.  Cuantitativo: graduacion de los signos clinicos tanto en abduccion (VI
nervio) como en aduccion (lll nervio)

II.  Posicion primaria: Ortotropia, Endotropia y Exotropia.

El tipo | es el mas frecuente seguido del Il y Il de acuerdo a estudios realizados
por autores como O"Malley y colaboradores. Es mas frecuente en sexo femenino
(60%) con una predileccion por el ojo izquierdo de 3 a 1 (75%-85%) segun Emilie

y cols. Se ha encontrado bilateralidad en el 20%-25%.

Otra manifestacion clinica encontrada por Romero y Apis es ametropia en los
casos de Duane unilateral predominando el astigmatismo y la hipermetropia en
donde 16% tienen astigmatismo mayor o igual de 1.50D; 11% mayor o igual de
+2.00 Dy 7% menor o igual a -2.00 D. En los casos bilaterales se ha encontrado
mayor indice de hipermetropia 31% mayor o igual a +2.00D; astigmatismo mayor o

igual a +1.50D (28%) y 16% menor o igual a -2.00D.4



Existe ambliopia en un 12%-50% en casos de Duane unilateral y 25% en casos
bilaterales, sin diferencia significativa en la incidencia de ambliopia entre los tres
tipos de Duane. Cuando la desviacion no es compensada con la PCC puede
producirse ambliopia. La mal-posicion de la cabeza es menos comun en los casos

bilaterales. 1-3

Cuando el ojo sano esta fijando al frente, el ojo afectado por sindrome de Duane
puede estar en ortoposicidén, endotropia o exotropia de acuerdo al tipo de Duane,
generalmente con desviaciones de pequefias a medianas. Estas tropias en
posicion primaria, desencadenan una posicibn compensadora de la cabeza
horizontal de grado variable, que es un signo mayor del sindrome de Duane, con

una incidencia del 67%-70%. 2-4.

De acuerdo a Orton, Burke y otros autores como Romero y Apis, el Sindrome de
Duane presenta estado sensorial generalmente bueno, ya que la mayoria de los
pacientes se encuentran en ortotropia en posicion primaria lo que les permite
binocularidad. La posicibn compensadora de la cabeza (PCC) permite vision
binocular en los casos que presentan un estrabismo horizontal al frente. Es por
esto que la posicion compensadora de la cabeza depende del ojo fijador. En los
casos unilaterales 87% del tipo | y 85% del tipo Il posicionaban la cabeza hacia el
ojo afectado y 100% de los casos del tipo 2 giraban hacia el lado opuesto. En los
casos bilaterales la cabeza gira hacia el lado del masculo mas afectado de
acuerdo a lo encontrado por Kanwan y cols. Cuando la posicion de los ojos
coincide con la posicion primaria, el paciente puede conservar sensorialidad sin

tener que adoptar ninguna posicion de la cabeza.2-6-7



Al tener binocularidad se puede presentar estereopsis, siendo el Duane tipo | el
que presenta mejor estado sensorial. Segun Toma¢ es posible medir la
sensorialidad en los pacientes con sindrome de Duane con fusion de imagenes en

un 75%. s.

La posicion compensadora de la cabeza es el principal mecanismo de los
pacientes con sindrome de Duane para lograr binocularidad, la mayoria de los
reportes en la literatura confirma esta teoria. En este trabajo se pretende identificar
y documentar el estado sensorial de los pacientes con sindrome de Duane al

quitar el mecanismo compensatorio.

Hipotesis:

La posicion compensadora de la cabeza (PCC) en los pacientes con Sindrome de
Duane es un mecanismo que se adopta con la finalidad de mantener ortoposicion,
fusion y estereopsis. Al quitar esta PCC creemos que se presentara supresion y

disminucién o ausencia de estereopsis.

Objetivo:
Describir los cambios en la sensorialidad de los pacientes con Sindrome de
Duane con su posicion compensadora de cabeza y al quitarla y establecer si estos

cambios en la sensorialidad son repetibles en todos los tipos de Duane.



Tipo de estudio:

Se tratd de un estudio observacional, transversal, prospectivo; que incluyo
pacientes con Sindrome de Duane del Departamento de Estrabismo del Instituto
de Oftalmologia Fundacion Conde de Valenciana.

Material:

Criterios de inclusion:

Todos aquellos pacientes con Sindrome de Duane que llegaron al Departamento
de Estrabismo del Instituto de Oftalmologia Fundacion Conde de Valenciana en el
periodo agosto 2011 — marzo 2012.

Criterios de exclusion:

Pacientes con diagndstico de sindrome de Duane con cirugia previa.

Coexistencia de otro estrabismo con Sindrome de Duane

Aquellos pacientes que tuvieran poca cooperacion o entendimiento para la
adecuada realizacion de las pruebas de sensorialidad.

Método:

Tras seleccionar al paciente, en el Departamento de Estrabismo del Instituto
“Fundacion Conde de Valenciana “se inici6 el registro de los datos de acuerdo a la
tabla de recopilacion (ver anexo).

Se inicid la exploracion con toma de agudeza visual utilizando cartilla de Snellen.
Se realiz6 refraccion a todos los pacientes para lograr la mejor capacidad visual,
para asi, poder aplicar las pruebas de sensorialidad.

Se realiz6 la exploracion estraboldgica completa (pantalleo monocular, alterno,

movimientos oculares) para identificar el tipo de Duane, la posicion compensadora



de la cabeza, el tipo de desviacion y el ojo preferente. El tipo de Duane se clasifico
de acuerdo a la clasificacion de Huber.

Se aplicaron las siguientes pruebas de sensorialidad: puntos de Worth y prueba
de Randot, con la PCC adoptada por el paciente y posteriormente quitando esta
posicion y haciéndolo mirar al frente tanto en visidn cercana como lejana para
obtener los resultados.

Los puntos de Worth se realizaron en vision lejana (3 metros) y cercana
(1/3metro) utilizando gafas rojo-verde, teniendo como resultado las siguientes
respuestas: dos puntos rojos= supresion de ojo izquierdo; tres puntos verdes =
supresion de ojo derecho; 4 puntos = fusién y 5 puntos= diplopia. Las respuestas
esperadas eran: fusion con PCC y supresion al quitar ésta.

La prueba de Randot es una prueba de estereopsis que se realizd con lentes
polarizados, a una distancia de 40 cm para vision cercana y 3 metros para vision
lejana, se registraron los resultados para establecer estereopsis en cada paciente.
El grado de estereopsis que se registré en la prueba de Randot lejana era de 60 a
400 segundos de arco y en la cercana de 400 a 20 segundos de arco. Se
esperaba encontrar mejor estereopsis con PCC y disminucién o ausencia de ésta
al retirar la PCC.

Cabe seialar que todas las pruebas de sensorialidad se realizaron con la mejor
correccién optica si asi lo requeria el paciente. Se tom6 como 60 segundos de
arco o mejor como buena estereopsis; 60 a 300 segundos de arco como regular y
menor de 300 segundos de arco mala estereopsis.

Se complementd la revision con biomicroscopia y fundoscopia para detectar

problemas agregados.



Se recopilaron los datos y se realizo el andlisis estadistico con la prueba de X2 (xi
cuadrada) para la prueba de puntos de Worth y t pareada para la prueba de

Randot en visidon cercana y lejana.

Resultados:
Se incluyeron 23 pacientes, de los cuales el 65.2% fueron del género femenino y

34.8% del género masculino. (Tablal)

Género Numero de ptes. Porcentaje%
Masculino 8 65.2%
Femenino 15 34.8%
Total 23 100%

Tablal. Distribucion del género de los pacientes del estudio.

El promedio de edad de los pacientes estudiados fue de 13.6 afios, con edad
minima de 6 aflos y maxima de 42. El resto de las caracteristicas de cada paciente

se enumeran en la tabla 2.



Tabla 2. Caracteristicas demograficas de los pacientes con Sindrome de Duane.

Paciente | Edad Tipo de AV Refraccion Género
Sindrome Cv
Duane / Ojo

1 24 I OD: 20/20 NEUTRO Femenino
Ol Ol: 20/20

2 8 I OD: 20/400 (.)20/20 | OD:-4.00-0.50x180 | Femenino
Ol Ol: 20/300(.)20/20 Ol: -4.25-0.50 x 180

3 8 I OD: 20/50(.)20/25 OD:+1.75-5.00x10 Femenino
Ol Ol: 20/60(.)20/25 Ol: +1.75-6.00X170

4 6 Il OD: 20/20 NEUTRO Femenino
Ol Ol: 20/20

5 12 I OD: 20/40(.)20/20 OD:+1.00-0.50X0 Masculino
AO Ol: 20/40(.)20/20 Ol:+1.50-0.50X180

6 17 I 0OD:20/30(.)20/20 OD: +0.25-1.25X0 Masculino
AO Ol: 20/40(.)20/20 Ol:+0.50-3.25X175

7 11 I OD: 20/20 NEUTRO Masculino
oD Ol: 20/20

8 8 I OD: 20/40(.)20/30 OD:+1.50-1.25X0 Masculino
Ol Ol: 20/100(.)20/40 Ol:+2.50-2.00X180

9 16 I OD: 20/60(.)20/25 OD: NEU-7.00X0 Femenino
AO Ol: 20/60(.)20/25 Ol: NEU-5.00X0

10 9 I OD: 20/20 OD: +1.25 ESF Masculino




oD Ol: 20/20 Ol: +1.50 ESF

11 26 I OD: 20/20 OD: NEU-0.25X0 Femenino
AO Ol: 20/70(.)20/20 Ol:4+1.25-2.50X175

12 18 I OD: 5/200(.)20/20 OD:-2.75-0.50X180 | Femenino
Ol Ol: 20/25(.)20/20 OI:-0.50 ESF

13 8 I OD: 20/30(.)20/25 OD:+1.25-2.75X180 | Masculino
Ol Ol: 20/40(.)20/25 Ol:+1.25-4.50X180

14 42 11 OD: 20/20 NEUTRO Femenino
oD Ol: 20/20

15 8 11 OD: 20/30(.)20/20 OD:-0.75 ESF Femenino
Ol Ol: 20/25(.)20/20 Ol:-0.75-0.50X180

16 7 I OD: 20/20 NEUTRO Femenino
Ol Ol: 20/20

17 9 I OD: 20/50(.)20/20 OD:+1.25-1.50X180 Femenino
AO Ol: 20/60(.)20/30 Ol:+2.50-2.50X180

18 24 I OD: 20/20 NEUTRO Femenino

oD Ol: 20/20

19 16 I OD: 20/50(.)20/20 OD:+1.50-1.50X10 | Femenino
AO Ol: 20/70(.)20/30 Ol:+2.00-0.50X170

20 9 I OD: 20/40(.)20/20 OD: +1.50-0.75x170 | Femenino
Ol Ol: 20/40(.)20/20 Ol:+1.50-0.75x180

21 8 I OD: 20/25(.)20/20 OD:-0.50 ESF Masculino
AO Ol: 20/20 OI: NEUTRO




22 10 Il OD: 20/50(.)20/20 OD:-0.75-0.50X0 Masculino
oD Ol: 20/50(.)20/20 OlI:-1.00-0.50X0

23 9 I OD: 20/20 OD: NEUTRO Femenino
AO Ol: 20/20 Ol:-0.50-0.50X180

De los pacientes incluidos en este estudio, 13 pacientes (56.5%) fueron

clasificados en tipo I; 7 pacientes (40.4%) en tipo Il y solo 3 pacientes (13.1%) en

tipo 1ll. (gréfica 2)

13.1%

o Il

Grafica 2. Distribucién de los pacientes de acuerdo al tipo de sindrome de Duane.

Si tomamos en cuenta de acuerdo al tipo de sindrome de Duane el ojo afectado,

encontramos que en el Tipo | el ojo izquierdo fue el mas afectado con 6/13

pacientes (46%), en 5 pacientes (21.7%) la afecciéon era bilateral y s6lo en 2

pacientes (15.3%) se afectd el ojo derecho. Respecto al tipo Il, en 3/7(42.8%) se

afecté el ojo izquierdo; 2/7 (28.6%) con afeccion del ojo derecho y 2/7 con

afeccion en ambos ojos. Por ultimo, respecto al tipo Il se encontré afeccion del ojo




izquierdo , ojo derecho y ambos ojos en un 33.33% respectivamente. La gréafica

muestra la distribucion por lateralidad.

Grafica 2: Distribucién de Sindrome de Duane de acuerdo a lateralidad.

En cuanto a errores refractivos, se encontr6 astigmatismo hipermetropico
compuesto en 10 pacientes (43.5%): seguido de emetropia en 6 (26%);
astigmatismo midpico compuesto en 5 (21.7%) y astigmatismo midpico simple en
2 pacientes (8.7%).

Para determinar si la posicion compensadora influia en la sensorialidad de los
pacientes con Sindrome de Duane, se realizé una prueba de significancia para
conocer si esta variable podia modificarla, encontrando que las diferencias con
posicion compensadora de la cabeza y sin ésta, en vision cercana y lejana con
puntos de Worth, Randot cerca y lejos fueron estadisticamente significativas;

utilizando prueba Xi cuadrada y prueba de t pareada respectivamente.



En cuanto a la prueba con puntos de Worth en vision lejana, se encontré que con
la posicion compensadora de la cabeza adoptada libremente por cada paciente
existio la presencia de fusién en 20/23 pacientes lo que corresponde al 87% de
nuestra muestra. Al retirar la posicibn compensadora de la cabeza se encontrd
que de estos 20 pacientes, 16 (80%) suprimian (p <0.02) lo que fue

estadisticamente significativo. En ningln caso se demostrd presencia de diplopia.

Respecto a la misma prueba en vision cercana se encontré que 23/23 (100%)
pacientes fusionaban con su posicion compensadora de cabeza y al corregirla
18/23 pacientes (78.2%) suprimian; sin encontrar presencia de diplopia en ningun
caso. Los otros 5 pacientes (21.8%) conservaron la fusién aun sin su posicién
compensadora, esto fue estadisticamente significativo con p<0.002.

Respecto a los resultados en la prueba de Randot para visibn cercana se
encontr6 que con la posicion compensadora de cabeza 23/23 (100%) logré
estereopsis encontrandose un rango de 20 a 200 segundos de arco con una
media de 57 segundos de arco; al destituir la posicion compensadora de cabeza
se encontré6 que 9 pacientes (39.1%) no presentaron estereopsis; 3 pacientes
(13%) conservaron la misma estereopsis con PCC y 11 pacientes (47.9%)
disminuyeron los segundos de arco con un promedio de 146 segundos de arco;
con desviacion estdndar de 127.6 con p <0.002; siendo estadisticamente

significativo . (Ver tabla 3).



Con PCC 23 57 39.5 < 0.002

Cerca

Sin PCC 23 146 127.5

cerca

Tabla 3: Andlisis estadistico de la prueba Randot utilizando t pareada.

El 60.9% (14/23) se encontraron dentro del rango de buena estereopsis; el 39.1%
(9/23) con estereopsis regular con la posicion de la cabeza. Al destituir la posicién
compensadora de cabeza el 21.7% (5/23 pacientes) continuaron con estereopsis
buena; el 30.4% (7/23 pacientes) en estereopsis regular; 8.7% (2/23 pacientes)

mala estereopsis y 39.1% (9/23 pacientes) con estereopsis nula. (grafica 3).
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Grafica 3: Demostracion de cambios en la sensorialidad con y sin posicion compensadora de la cabeza.




Respecto a la prueba Randot de lejos encontramos que los 23 pacientes lograron
estereopsis con su posicion de la cabeza: 5 pacientes (21.7%) obtuvieron 60
segundos de arco; 12 (52.2%) 100 segundos de arco ; 5 (21.7%) 200 segundos de
arco y un paciente (4,4%) 400 segundos de arco con un promedio de 126
segundos de arco y una desviacion estandar de 77.5 Al corregir la posicion
compensadora de la cabeza se encontré que del grupo de 60 segundos de arco
(5) solo 3 conservaron el mismo grado de estereopsis, mientras que 9 pacientes
de los 23 (39.1%) disminuyeron su rango a 200-400 segundos de arco ; los 11
pacientes restantes (47.8%) no lograron ningun grado de estereopsis lo cual es

estadisticamente significativo. (tabla 5).

Grupo N Promedio Desviacion P
Randot (seg. de arco) | Estandar

Con PCC 23 125 77.5 < 0.006
lejos

Sin PCC 23 215 126.5

lejos

Tabla 5: Analisis estadistico con t pareada para la prueba de Randot en vision lejana.

A continuacion se muestra tabla de sensorialidad comparativa de los pacientes
con y sin posicion compensadora de la cabeza donde se demuestra en cada caso

los cambios en la sensorialidad con y sin posicion compensadora de la cabeza.



700

600

500

400
@SN PCCL

300 - / e==»CON PCCL

200 +

100 -

0 T T T T T T T T T T T T T T T T T T T T T T 1

123456 7 8 91011121314151617 1819 2021 2223

El rango de estereopsis en el que el 61% presentaban buen grado de
sesnsorialidad y el 39% se encontraban dentro de rango de sensorialidad regular .
En comparacion con los pacientes sin posicion compensadora de la cabeza en
donde 22% (5 pacientes) preservaron buena sensorialidad; 30.5% (7 pacientes)
dentro del rango de sensorialidad regular ; el 8.7% con sensorialidad mala el resto

de los pacientes se encontraron dentro del rango sin sensorialidad.



Discusion:

Los hallazgos encontrados en el estudio concuerdan con lo escrito en la literatura,
en donde se ha demostrado que los pacientes con sindrome de Duane tienen
pruebas de sensorialidad dentro de limites normales en la mayoria de los casos,
ya que adoptan una posicion compensadora de la cabeza para lograr fusionar
imagenes en aquellos casos en donde existe un estrabismo asociado. 1 -4.

La posicion compensadora de la cabeza en estos pacientes es indispensable ya
que esta descrito que los pacientes al mirar hacia el lado de la limitacion presentan
supresion de imagenes por lo que optan por una posicion que les permite fusionar,
al retirar esta posicion se presenta supresion. En casos muy raros se presenta
diplopia en una posicion diferente a la compensadora, 4 lo cual concuerda con lo
encontrado en este estudio en donde en ningun caso se presento.

No suele existir ambliopia gracias a la fusién bifoveolar en ortoposicién o con la
posicion adoptada del paciente para fusionar, lo cual se puede corroborar en este
estudio en donde no se presenté ambliopia en ningun paciente. 45

Se puede establecer diferencias significativas respecto al cambio en la
sensorialidad en los pacientes que han adoptado una posicion compensadora de
la cabeza; dichos cambios se engloban en la presencia de supresion al retirar
dicha posicion, independientemente del ojo afectado, bilateralidad o unilateralidad
o tipo de sindrome de Duane. Se sugieren estudios con mayor cantidad de
pacientes en cada tipo de sindrome de Duane para hacer significativa esta

diferencia.



Asi también, encontramos que hubo una prevalencia mayor del género femenino,
como ya se ha establecido ampliamente en la bibliografia previa 1-4-7 sin ser un
factor de importancia relevante en este estudio.

Es importante reconocer que la agudeza visual mejor corregida se encontré en un
rango de 20/20 a 20/40, sin encontrar casos de anisometropia o ambliopia
descritas en 25-50% de los casos con sindrome de Duane 1; lo cual puede definir

un factor importante para la binocularidad.

CONCLUSION

Con los hallazgos del cambio en la sensorialidad al corregir la PCC, se confirma
que la posicion compensadora de la cabeza en los pacientes con sindrome de
Duane en los casos con estrabismo asociado es el mecanismo compensador que
permite la visiébn binocular, una buena agudeza visual con poca probabilidad de
ambliopia y que es independiente del género y tipo de sindrome de Duane.

En la actualidad no existe estudios que cuantifiquen los efectos de la sensorialidad
con y sin posicion compensadora de la cabeza en pacientes con Sindrome de
Duane por lo cual este puede ser un estudio piloto para ampliar bases sobre el
efecto de la sensorialidad y dar pauta a seguir investigando y documentando

dichos cambios.
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Anexo 1

Anexo: Tabla recopilacion de Datos:

Nombre:

Numero de expediente:

Edad : Sexo:
Procedencia

Ojo afectado:

Tipo Duane:

Historia Clinica:

APP:

AHF:

MOTIVO CONSULTA: edad de inicio, presentacion, tratamiento.

PRUEBAS DIAGNOSTICAS:
Puntos de Worth:

Con PCC Sin PCC
Fusion
Supresion
Diplopia
Prueba de Randot lejana:

Con PCC Sin PCC
Segundos de arco
Prueba Randot cercana:

Con PCC Sin PCC

Segundos de arco




	Portada
	Texto



