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SINDROME DE DUANE

HISTORIA: El Sindrome de Retraccién fue descrito por Stilling
en (1887), Turk en (1896) y Alexander Duane en (1905) hace una descrip
cibn mas completa de ésta patologia. Por ello este sindrome es mas -
correctamente llamado Sindrome de Stilling-Turk-Duane. (L) Duane pun-
tualiza que la retraccidn del globo en adduccitn es un encuentro clinico
esencial. (2).

Es una alteracién congénita generalmente unilateral y més ra-
ramente bilateral; caracterizada por ali:eraciones en la motilidad hori-~ -
zontal y frecuentemehte en la motalidad vertical en la adduccion.

Alexander Duane en (1905) describe seis caracteristicas de -
los ojog afectados: 1) Disminucidén de la abduccidén. 2) Disminucién de -
la adduccifn. 3) Retraccidn del globo en adduccién. 4) Estrechamiento -
de la apertura palpebral en adduccion. 5) Disparo del globo ocular ha- -
cia arriba 0 hacia abajo en adduccién. 6) Deficiencia de la convergen- -
cia.

Se presenta mis frecuentemente en mujeres. que en hombres -
y se afecta con mayor frecuencia el ojo izquierdo (3). Kirkham determi
né que el 1% de las personas con estrabismo presentan Sindrome de - -
Duane. ]

En un reporte de 186 casos con Sindrome de Duane Pfallen- -
bach encontré que un 57% eran del sexo femenino, y que el ojo izquier-
do se encontraba afectade en un 60%, el derecho s6lo en el 21% y am--

bos ojos en un 19%.
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El Sindrome de Duane se ha encontrado asociado a otras ano-
maliag oculares en un & éomo gerian: (4) Queratocono, persistencia -
de la membrana pupilar, microftalmos, heterocromia del iris, catara -
tas congénitas, colobomas, persistencia de la arteria hialoidea, si-
tuacién inversa del disco Optico, mielinizacidén de las fibras nerviosas,-
blefaroprosis, guiste dermoide epibulbar, anisocoria, ectropibn, nistag-
mus, hipoplasia del nervio 6ptico, reflejo parad6jico gustatorio-lagri- -
mal. (5). _

Este Sindrome frecuentemente se asocia a la anomalia de KlLi
ppel Feil en un 4% y a sordera congénita laberintica en un 11%. En la-
serie de Kirhams la asociacibn de Sindrome de Duane, anomalia de - -
Klippel Feil v sordexra congénita laberintica consﬁituyen el Sindrome de-
WILDERVACK, tales casos pueden mostrar caracteristicas hereditarias
como condicién dominante con variabilidad de penetrancia y expresivi~ -

dad.

También se han reportado casosg de Sindrome de Duane (7),

asociado con distrofias musculares, (6) asimetria facial, meningocele,

y Nevus de otta con gnigometropia axial. (8).

ETIOLOGIA.

La etiologia del Sindrome de Duane es clescbnocida, pero es

probable que por lo menos uno de los tres factores siguientes ocurra:

- (9, 10).



MIOGENA: Debida a la fibrosis de los misculos ¢ a la anor -

malidad congénita de los mismos.

NEUROLOGICA: Dependiendo de los cambiog del tallo cere- -

bral o a la inexvacién paradojica.

TRAUMATICA.

MIOGENA: Desde que se sugirié por Turk en (1899) y Duane -
en (1905), por muchos afios se considerd que la etiologia era una sim -
ple conversibn del mﬁsculo recto lateral en una banda fibrética, inelds-
tica, la cual era notada en el momento de 'la cixugfa; dicha teoria ha -
sido verificada por el silencio eléctrico del misculo recto lateral a la-
abduccion, tal transformacidn fibrosa puede deberse a un desarrollo anox
mal 0 a una hemorragia dentro de las fibras musculaxres ¢ a una ruptu
ra de la vaina muscular debida a una lesién al nacimiento, Gallug - -
(1921), postulo que una inervacién anomala posterior del mdsculo recto
medio actua como retractor del globo ocular. Axenfel y schurenberg -
{190}) Mayou (1934), Bahr (1896), observaxbn que la insercién del mus~
culo recto medio se divide en dos porciones una a doce mm. del limbo
y la otra mis atrds. Cappellan (1926), encon{ré que la vaina de éste -
musculo estaba adherida a la pared interna de la.orbita; también se ha
sugerido la presencia de un misculo retractor o que un ligamento inex-
tensible esté adherido a la pared posterior del globo ocular anclando e-
impidiendo estos movimientos (Axenfel y Schurenberg, 1901).

Aunque se han encontrado vestigios de un mdsculo retractor -



(Ledauble, 1897, Fleicher, 1907, Whitmall, 1911} la presencia de taleg
estructuras no ha sido frecuentemente verificada.

Mattencci (1946) y Lepri (1952) demostraron una hipoplasia -
de las fibras musculares del recto lateral y una hiperplasia del miiscu-
io recto interno. Matteucci al mismo tiempo demostr6 una hipoplisia -
del nicleo del VI par y sus fibras.

Mary G. Hotchkis y col. (1980) reportaron un caso de Sindro
me de Duane Bilateral en el que demostraron augencia tanto del nicleo-
como del VI Par Craneal (11). Mientras que estas anomalias midgenas -
pueden explicar las caracteristicas fisicldgicas anormales, muchos ob--
servadores mosgtraron augencia de cualquier anormalidad de los muscu-
los, sus tendones e ingerciones.

Sin embargo lag alteraciones centrales y las inervacionesg re-
ciprocas han sido encontradas electromiogrificamente en algunos casos-
por Hubrer (1962). Es probable que no todos los cagos tengan el mismo
origen, algunos parecen depender de cambiog periféricos y otros por -
una alteracion central.

Recientemente estudios electrormiograficos han indicado una --
inervacion paradojica llevando a la co-contracci6n de los misculos rec-
to lateral y medio lo cual sugiere una inexrvacién aberrante del migcu -
lo recto lateral por las fibras del I'II par, ésto fue observado por Ti- -
llack v Winer (1962).

L.a causa de esta inervacién andémala es variable pero la evi-

dencia usualmente indica una lesién supranuclear dentro del tallo cere -
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bral. Bsto fu§ demostzado por Otradovec (1968) €n un caso no congéni-
10, en el cual habfa ur tumox de la pared del IV ventriculo cerca del -
niicleo del VI par.

Hofy y Nachtigaller (19_65) y Zaubexrman (1967) en contraste -~
con Otros casos que mostraban inervacién paradojica aparémica o elec-
r.rbmiogréﬁcamente, encontraron una lesidén de la neurona motora infe -
rior.

El trauma es una causa rara de esta anomalia; Gallus (1921),
considera que la transformacion fibrética del miasculo puede seguir a -
una lesién al ﬁacimiento. Mientras que la encarceiacién del recto inter
no y la cépsula de Tenon en una fractura de la pared interna de la Or-
bita fus notada por Miller y Glaser en (1966).

El 90% de los casos son eéborédicos, pexo con alguna fre- -
cuencia se ha encontrado una tendencia hex'editai'ia, la transmisién es -
con caricter autogémico dominante irrégulax ¥ con una perietrancia in -

completa.

CUADRQ CLINICO:

La presentacion clinica del Sindrome de .Retr'acciOn de Duane
es variable. Ha sido clasificado en varios subtipos unos basandose en -
hallazgos clinicos y otros en encuentros electxornibgréficos..

Huber clasifica el sindrome de Duane electromiogr dficamente

en tres tipos: (12),
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TIPO I.- Hs la forma mas comin, también se llama sindrome

de Duane tipico y consiste en: Marcada restriccibn o abolicidn compieta
de ia abduccién. La aduccién puede ser normal o restringida en el ojo-
afectado. Una max'éada retraccitn del giobo ocular en la aduccitn la -
cual puede variar desde 1 mm. hasta 10 mm. y que usualmente provo -
ca un enoftalmog. EHstrechamiento de la fisura palpebrai 0 pseudoptosis,
la cual es puramente mecénica debida a que el parpado cae por una fal
ta de soporte sobre el globo retraido al intentar la aduccion. Puede - -
existir disparo hacia arriba, lo cual es més frecuente, o hacia abajo, -
menos frecuente, y en algunos casos puede presentarse tanto el disparo
hacia arriba como hacia abajo en la aduccién y es debido a una inser--
cion anomala del recte interno y emn otros casos a espasmo de los mis
culos oblicuos. Enganchamiento de la fisura palpebral con alguna re- -
traccién del parpado superior al intenmtar la abduccidn. Una deficiencia-
en la convergencia, el ojo afectado no converge completamente. Los -
movimientos pasivos del ojo igualmente pueden estar restringidos.

L.a mayoria de los pacientes con Sindrome de Duane presen- -
tan ortoforia en P.P.M. (posicién primaria de la rnirada). por lo menos
durante la infancia. L.a minoria de los pacientes gradualmente desarro -
1lan endoforia o endotropia, la cual es compensada poxr la restriccién -
de la aduccin del ojo afectado, asi como también por una posicidn com
pensadora .de la cabeza hacia el lédo afectado. (Foto 1-2-3).

TIPO II: También se le llama Sindrome de Duane atipico. Es-

més raro y congiste en una limitacién o ausencia de la aduccién y rela



tivamente una abduccién normal con rerraccitn del globo a la abduccidn.
En este tipo es més comin la exotropia que la endotropia los pacientes
tienden a adoptar una posicidn compensadora de la cabeza hacia el lado
contrario al ojo afectado. (Foto 4-5-6).

TIPO 1II: Hay una severa restriccion tanto de la aduccion co -
mo de la abduccidn, con una minima endoti:'opia o con or'tofoﬂa, con -
retraccitn del globo ocular en la aduccién y estrechamiento de la fisu-

ra palpebral en la abduccién.
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SINDROME DE DUANE
(Foto 1) Tipo I en P.P.M se observa en ortoforia

(Foto 2) Al intentar la abduccidn. No excur@iona
hacia afuera el ojo afectado.
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(Foto 3) Observamos un estrechamiento de la fisura
palpebral al intentar la aduccion. '
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SINDROME DE DUANE
(Foto 4) Tipo Il en P.P.M se encuentra en ortoforia.
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(Foto 3) Se encuentra limitaccién de la adduccitn.

(Foto 6) Se presenta un estrechamiento de la fisura
palpebral y retraccidn del globo al intentar
la abduccién.
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DIAGNOSTICO:

El diagndstico es facil si tenemos en mente los signos clinicos-
del Sindrome de Duane; se debe hacer diagndstico dife;‘encial especialmen
te para el Sindrome de Duane tipo I con: Ausencia-congénita de VI par --
craneal. Agenesia del musculo r-ecto lateral; en ambos casos la electzo-
miografia es incapaz de registrar actividad eléctrica dentro del drea del-
miscule recto lateral, mientras que en el Sindrome de Duane se ve pro--
nunciada acti\;idad eléctrica del misculo recto lateral en la aduccitn.

La paralisis del VI par craneal con una denervacién parcial! o -
total y una degeneracién de las fibras musculares dentro del recto lateral,
pueden, algunas veces, simular un Sindrome de retraccién, sin embargo-
no hay estrechamiento de la fisura palpebral en la aduccién.

También debe ser diferenciado con una endotropia la cual no --

presenta los otros signos del Sindrome de Duane .
ENCUENTROS ELECTROMIOGRAF ICOS:

DUANE I Al intentar la abduccién del ojo afectado la insuficien
cia actividad de la unidad en el musculo recto lateral lleva a una dismi--
pucién progresiva de la descarga eléctrica, algunaé veces interrumpida--
por un abrupto nistagmus inervacional de 10 a 20 mseg de duracidn.

_ En la aduccién, sin embargo, el misculo recto lateral, el cual-
en condiciones normales debe estar inhibido, manifiesta una actividad elec

trica parad6jica. EI miscule recto lateral del ojo afectado tiene un pico-
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de inervacién en la aduccién y ésta es minima al intentar la abduccién.
El musculo xecto interno se comporta normalmente con un pico
de inervacién en la aduccién y es inhibido en la abduccién. Las observej_
ciones clinicas de limitacién de la abduccitn, se explican por la insufi--
ciencia o ausente inexrvacién del muisculo recto lateral al intervenir Ja --
abduccion; ia co-contraccién provoca la retraccién del globo ocular.
DUANE II. Ausencia o limitacién de la aduccidén, se encuentra-
un patrén inervacional normal del masculo recto medio del ojo afectado--
con una actividad eléctrica completa 2l intentar 1a aducciSn y una inhibi-
cién normal al intentar la abduccién, sin embargo, el musculo recto la--
teral presenta dos picos de inervacién, uno al intenmtar la aduccion y otro
en la abducci6n. La limitacién de la aduccidén no es causada por pare--
sia del musculo recto medio; esta contraccién es inefectiva debido.a que
hay un contrabalance por una actividad igual del misculo recto lateral---
en la aduccion, el resultado de la contraccion del misculo antagonista --

lleva a la retraccién del globo ocular.

DUANE 'III: El fenémeno de inervacién paraddjica sinergista del
misculo recto lateral y el medial alcanza aqui su miximo. La usual re
laci6n agonista-antagonista entxe los dos misculos estd completamente --
abolida; por eso éstos se comportan como parte de un solo misculo. En
posicién primaria de la mirada ambos manifiestan una misma intensidad-
inervacional, Al intentar la aducci6n hay una actividad simultanea de --

ambos musculos con una fuerza similar de descarga .
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Al intentar la abduccién ambos musculos muestran una comple
ta inhibig;i_ﬁn asincxénica de las descaxgas; O en su Cdso mientras mues-
tran una-.'.@éécax‘ga gincrénica ranto del misculo recto lateral como del--
medial, las que tiénen gran similitud en cada toma del regisiro, de mo-
do que aparentan proceder de dos electrodos colocados en el mismo ms
culo.

El corto nistagmus abrupto en el mdisculo recto lateral al inten
tar la abduccion, es naturalmente insuficiente para producir cualquier mo
vimiento vy estb explica_ la ausencia de la abduccién.

El estrechamiento de la fisura palpebral en la aduccién no es-
debido a la contraccién del misculo orbicular, peroc si a una disminuéién

de la actividad eléctrica del misculo elevador en la aduccién.

TRATAMIENTO: (13, M)

La cirugia no esta indicada a menos de que exista una desvia-
ci6n en posicion’ primaria de la mirada o cuando el paciente adopta una-
posici6én compensadora de la cabeza para conservar su visidén binocular.
El propdsito de la cirugia entonces serd unicamente el de mantener los-
ojog en paralelismo en posicién primaria de la mirada, haciéndo innece-
gsaria la posicion compensadora de la cabeza . )

La desviacién méds comunmente encontrada en pacientes con --
Sindrome de Duane es la endotropia. Al realizar cirugfa sobre el muis-

culo recto medio del ojo afectado que usualmente es hipertréfico y tenso,

al desinsertarse, la prueba de traccién que manifestaba restriccién a la
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abduccitn pasiva se convierte en negariva.

El procedimientc més satisfactorio en las endotropias es la-
retroinsercién méxima del misculo recto médio, ademds sI este se en
cuentra excesivamente tenso, puede practicarse una zetotomia en un --
mismo tiempo quirtrgico . Una retroinsercitn del muasculo recto medio
del ojo no afectado podrfa ser necesaria como un procedimiento secunda
rio y asociado a la retroinsercién del recto medic del ojo afectado.

E.Zl acortamiento del misculo recto lateral no debe practicarse
porque puedé incrementar la retraccién del globo ocular,

Si la retraccion del globo ocular es marcada y el estrecha---
miento de la fisura palpebral extremo, al intentar la aduccién debe ---
hacerse un acortamiento del masculo recto lateral al nﬁismo tiempo que
se debilita el mascule recto medio. EI acortamiento del musculo recto
lateral no incrementa la deficiencia de la abduccién pero disminuye la--
retraccién del globo ocular que ocurre en la aduccién.

Cualquier cirugia puede ser practicada para mejorar la endo--
tropia en P.P.M. en el Sindrome de Duane, aunque puede agravarse la-—

dificultad para la aduccién.

TRANSPOSICION: .

La transposicion del recto superior e inferior hacia recto ex--
terno mejora un poco la abduccién y acompafiada de cirugia horizontal--
mejora el paralelismo en posicién primaria de la mirada; pero €sta fre

cuentemente provoca un desbalance en los movimientos verticales y con



15

duce a una mayor limitacién de la aduccitn,

Por lo tanto debe valorarse los beneficios qué'obtendrenios -
con la transposicién a costa de ﬁna mayor limitacién de la aduccién y-
alteraciones de los movimientos verticales.

La cirugia para corregir el disparc hacia arriba o hacia aba-
jo del ojo afectado en la aduccion esta dirigida. a prevenir la tirantés--
del misculo recto lateral, ya que éste puede desplazarse hacia la su-~-—
perficie dorsal del globo a la aduccion simulando una hiperfuncion de -«
oblicuos inferiores. La tenctomia del masculo oblicuo superior 6 la --
reseccién del oblicuo inferior, no reduce la excursién vertical del ojo--
caysada por el desplazémiento del msculo recto lateral tenso, El des
plazamiento del misculo recto lateral es eliminado con la colocacion de
una sutura post:erioi' permanente, en el tercio superior e inferior del-
masculo a unos 14 mm. posterjor a su insercién. Ademss de la colo—
cacién de una sutura de fijacién posterior al masculo recto lateral (fa—
denizaci6n) debe acortarse para reducir la retraccidén del ojo y/o la res
triccion de la aduccitn re.sultante del misculo tenso. '

Ni la reseccién ni la fijacién mejoran la abduccién deficiente-
en el ojo afectado con Sindrome de retracci6n. |

En los tipos més raros donde existe exotropia en P.P.M. una
retroinsercion o liberacidon del misculo recto lateral, combinada en al-
gunas ocasiones, con un acortamiento del misculo recto medio puede--

dar un mejoramiento de la aduccidn.
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MATERIAL Y METODQS:

Se efectus un estudio retrosgpectivo, unicentrico, longirudinal,
de los pacientes con Sindrome de Duane en el Hospital Oftalmologico -
de Nuestra Sefiora de la Luz, en un periodo comprendide de enero de-
1980 a abril de 1982, reuniéndose un total de 14 pacientes con diagnds-
tico de Sindrome de retraccién con una edad comprendida entre los 2--

y 25 afios.
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RESULTADOS:

El total de los pacientes reunidos, con Sindrome de Duane, -
fue de 4. De ellos, 12 presentaron Sindrome de Duane tipo I limita--
¢ién de la abduccion v de la aduccién en menor grado, retraccién del--
globo ocular y estrechamiento de la fisura palpebral en la aduccidn.

Un paciente mostrd Sindrome de Duane tipo II; en este caso--
habia uné mayor limitacién de la aduccién que de la abduccién, la re-—
traccién del globo ocular y el estrechamiento de la fisura palpebral se-
manifestaban al intentar la abduccién.

El Sindrome de Duane tipo III unicamente se observé en un pa
ciente, &ste manifestaba una limitacién muy marcada tanto de la abduc-
cioén como de la aduccibn, la retraccion del globo ocular y el estrecha-
miento de la fisura palpebral occurrieron en la adduccion.

De los 14 pacientes con Sindrome de Duane: 8 fueron hombres
(57%) v 6 mujeres (43%).

El ojo mas frecuentemente afectado fue el ojo izquierdo eln 13
pacientes (92%) y solamente 1 caso se presenté en el ojo derecho (8%)~
no se observod ﬁingﬂn caso bilateral,

De nuestra serie de pacientes con Sindxome de Duane se en--
contt6 ORTOFORIA en P.P.M. en 7 casos (30%) y el resto, 7 casos --
(50%), con desviacién horizontal en P.P.M.; 2 de estos en ENDOTROPIA
que corresponden al grupo con Sindrome de Duane tipo I; 2 pacienies se

" encontraron con EXOTROPIA v correspondian al grupo de los pacientes-
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con Sindrome de Duane tipo I y III.‘. El resto de los pacientes con des
viaci6n horizontal mostraban HETEROFORIAS, |
La desviacion vertical a la aduccidn se observd en © pacientes
(43%) v fue mas frecuente el disparo del globo ocular en la aduccién.
El error refractivo mds frecuente fue la -HIPERMEIROPIA en-
8 pacientes (57%). La MIOPIA s6lo se presenté en un caso (7%) y el -~
resto, 5 pacientes (35%) eran EMETROPES.
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DISCUSION Y CONCLUSIONES

Tradicionalmente el Sindrome.de Duane ha adoptado el patrén-
clinico caracteristico, porque la mayoria de los hallazgos en el Sindrome
de Retracci6n tienen un comiin denominador de ORTOEORIA a variables-
endotropia o exotropia, asociado a alteraciones palpebrales descritas; --
sin embargo las variables de su cuadro clinico clasico son dificiles de -
clagificar v se han considerado como formas atipicas.

Pox ello es mis conveniente considerar un patrén denominador
de Retraccion al cual pueden aunarse diversos parametros clinicos; con-
éste criterio y basado en la fisiopatogénia Retraccidn-Fibrosis podemos-
comprender la variabilidad clinica y en algunos casos una mejor perspec '
tiva terapéutica,

En la serie de pacientes estudiados: no concuerda el sexo,. ya-
que el 57% fueron masculinos vy el 43% femeninos, siendo que Sherwin -
encontrd que el sexo femenino es més afectado. Esto puede ser explica
" do por factores raciales y geogréficos no bien definidos ni detexminados.

Por otra parte Sherwin refiere que la mayor parte de los ca-~-
508 de. pacientes con Sindrome de Duane estén-en Ortoforia. En el pre-
sente trabajo se encuentra en ortoforia sélo el 50% y el otro S0% con --
una desviacién horizontal lo cual esta en discordancia, pero pudiera ex-
plicarse ya gue con frecuencia los pacientes acuden al servicio cuando--
su problema se ha acentuado, con un problema de desviacion horizontal-

y es emtonces cuando se diagnostican. )
wod rea EESIS NO S4ALE
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El ojo izquierdo es el mag afectado tante en los reporteg---
previos como en el presente trabajo; éste hallazgo no tiene uma expli-
cacion definida pero por su constante presentacidn hace sospechar un-
factor anatomico implicito que juega parte de los factores fisioparogé-
nicos y etiologicos a(n obscuros en esta entidad.

La desviacidn vertical a la aduccidn, el 43% de nuestros pa-
cientes concuerda con lo descrito en la literatura, al igual que su pre-
sentacioén superior ya que séle 2 de estos 6 pacientes tuvieron disparo- _
hacia abajo en la aduccién. Recordando el criterio de zretraccién-fibro-
sis, entendemos el porqué al poner tensa la banda fidrética muscular--—
se presenta la desviacion del globo ccular hacia arriba o abajo. Es —
de hacerse notar que este disparo no tuve relacién con las alteraciones
en la posicién primaria de la mirada.

El error refractivo méis frecuente fue la hipermetropia 579, -
lo cual es facilmente explicable va que el grupo estudiado vario su edad
primorxdialmente, dentro de la primera década de la vida.

En vista de 16 revisado en la literatura sobre tratamiento ---
quirdrgico y la experiencia obtenida de los casos que se han interveni-
do con Sindtome de Duane en el I—Iospir:al, concluimos que unicamente- -
deben hacerse las correcciones quiriirgicas correspondientes a desvia--
cienes horizontales o véxticales que alteren la P.P.M, y no tratar de--
mejorar la abduccibn ya que generalmente los resultados son muy po--

bres y las complicaciones son mayores.
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RESUMEN:

Se hizo una revisién del Sindrome de Duane, su clasificacion
y comportamiento clinico. Se estudiaron los expedientes de 14 pacien-
tes con Diagndstico de Sindrome de Duane en un pericdo comprendido--
de Enero de 1980 a Abril de 1982 en el Hospital Oftalmologico de Nues-
.tra Sefiora de la Luz. Se revisé la frecuencia de presentaci6n, sexo, -
ojo afectado, alteraciones en la posicién primaria y secundaria de la-—
mirada asi como degviaciones verticales y error refractivo.

Encontrandose: Sexo: 57% masculino, 43% femenino, EI ojo--
mds frecuentemente afectado fue el ojo izquierdo 92%. Alteraciones en
la P.P.M. en el 50% de los casos, desviaciones horizontales, y el otro
50% en ortoforia.

El 43% de los casos (6 pacientes) Presentaron disparo verti--
cal en la aduccitn, 4 de ¢lios hacia arriba v 2 hacia abajo. El exrror-
refractivo mas frecuente fué la hipermetropia 37% (8 pacientes) miopes-
7% (1 caso) el resto, 35% emetropes. Se analizan los pros y contras-
de algunas tecnicas quixGrgicas para mejorar la desviacién en P.P.M. -

o la posicién compensadora de la cabeza.
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