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INTRODUCCIÓN



SÍNDROME DE DUANE

HISTORIA: El Sindrome de Retracción fue descrito por Stilling

en (1887), Turk en (1896) y Alexander Duane en (1905) hace una desciip

ción más completa de ésta patología,, Por ello este sindiome es más -

correctamente llamado Sindrome de Stilling-Iurk-Duane, (1) Duane pun-

tualiza que la retracción del globo en adducción es un encuentro clínico

esencial. (2).

Es una alteración congénita generalmente unilateral y más ra-

ramente bilateral; caracterizada poi alteraciones en la motilidad hori- -

zontal y frecuentemente en la motalidad vertical en la adducción,,

Alexander Duane en (1905) describe seis características de -

los ojos afectados: 1) Disminución de la abducción.. 2) Disminución de -

la adducción,, 3) Retracción del globo en adducción. 4) Estrechamiento -

de la apertura palpebral en adducción.. 5) Disparo del globo ocular ha- -

cia arriba o hacia abajo en adducción,. 6) Deficiencia de la convergen- -

cia,,

tíe presenta más frecuentemente en mujeres que en hombres -

y sé afecta con mayor frecuencia el ojo izquierdo (3) Kirkham determi_

nó que el 1% de las personas con estrabismo presentan Sindrome de - -

Duane.

En un reporte de 186 casos con Sindrome de Duane Pfallen- -

bach encontró que un 57% eran del sexo femenino, y que el ojo izquier-

do se encontraba afectado en un 60%, el derecho sólo en el 21% y a m -

bos ojos en un 19%,.



El Síndrome de Duane se ha encontrado asociado a otras ano-

malías oculares en un 8% como seifan: (4) Queratocono, persistencia -

de la membrana pupilar, microftalmos, heterocromia del iris, catara -

tas congénitas, colobomas, persistencia de la arteria hialoidea, s i-

tuación inversa del disco óptico, mielinización de las fibras nerviosas,-

blefaroptosis, quiste dermoide epibulbar, anisocoria, ectropión, nistag-

mus, hipoplasia del nervio óptico, reflejo paradójico gustatorio-lagri- -

mal, (5).

Este Síndrome frecuentemente se asocia a la anomalía de KU_

ppel Feil en un 4% y a sordera congénita laberíntica en un 11%,, En la-

serie de Kirhams la asociación de Síndrome de Duane, anomalía de - -

Klippel Feil y sordera congénita laberíntica constituyen el Síndrome de-

WILDERVACK, tales casos pueden mostrar características hereditarias

como condición dominante con variabilidad de penetrancia y expresivi- -

dad.

También se han reportado casos de Síndrome de Duane (7), -

asociado con distrofias musculares, (6) asimetría facial, meningocele, -

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

ETIOLOGÍA.

La etiología del Síndrome de Duane es desconocida, pero es -

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

(9, 10)..



MIQGENA: Debida a la fibrosis de los músculos o a la anor -

malidad congénita de los mismos..

NEUROLÓGICA: Dependiendo de los cambios del callo cere- -

bral o a la inervación paradójica

TRAUMÁTICA.

MIQGENA: Desde que se sugirió por Turk en (1899) y Duane-

en (1905), por muchos años se consideró que la etiología era una sim -

pie conversión- del músculo recto lateral en una banda fibrótica, inelás-

tica, la cual era notada en el momento de la cirugía; dicha teoría ha -

sido verificada por el silencio eléctrico del músculo recto lateral a la-

abduccion,tal transformación fibrosa puede deberse a un desarrollo anor

mal o a una hemorragia dentro de las fibras musculares o a una ruptu

ra de la vaina muscular debida a una lesión al nacimiento, Gallus -

(1921), postulo que una inervación anómala posterior del músculo recto

medio actúa como retractor del globo ocular,. Axenfel y ychurenberg -

(1901) Mayou (1934), Bahr (1896), observaron que la inserción del mus-

culo recto medio se divide en dos porciones una a doce ram. del limbo

y la otra más atrás- Cappellan (1926), encontró que la vaina de éste -

músculo estaba adherida a la pared interna de la,órbita; también se ha

sugerido la presencia de un músculo retractor o que un ligamento inex-

tensible esté adherido a la pared posterior1 del globo ocular1 anclando e-

impidiendo estos movimientos (Axenfel y Schurenberg, 1901),.

Aunque se han encontrado vestigios de un músculo retractor1 -



(Ledauble, 1897, Fleicher, 1907, Whitmall, 1911) la presencia de tales

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 múscu-

lo recto interno. Matteucci al mismo tiempo demostró una hipoplasia -

del núcleo del VI par y sus fibras..

Mary G. Hotchkis y col, (1980) reportaron un caso de Síndrp

me de Duane Bilateral en el que demostraron ausencia tanto del núcleo-

como del VI Par Craneal (11),, Mientras que estas anomalias miógenas-

pueden explicar las características fisiológicas anormales, muchos o b -

servadores mostraron ausencia de cualquier anormalidad de los múscu-

los, sus tendones e inserciones,,

Sin embargo las alteraciones centrales y las inervaciones r e -

ciprocas han sido encontradas electxomiográficamente en algunos casos-

por Hubrer (1962). Es probable que no todos los casos tengan el mismo

origen, algunos parecen depender de cambios periféricos y otros por -

una alteración central-

Recientemente estudios electromiográficos han indicado una —

inervación paradójica llevando a la co-contracción de los músculos rec-

to lateral y medio lo cual sugiere una inervación aberrante del múscu -

lo recto lateral por las fibras del III par, ésto fue observado por Ti- -

Uack y Winer (1962),

La causa de esta inervación anómala es variable pero la evi-

dencia usualmente indica una lesión supr anuclear dentro del tallo cere -



hral.. Esto fue demostrado poi Otradovec (1968) en un caso no congéni-

to, en el cual había un tumor de la pared del IV ventrículo cerca del -

nücleo del VI par.,

Hoty y Nachtigaller (1965) y Zauberman (1967) en contraste -

con otros casos que mostraban inervación paradójica anatómica o elec-

tromiográficamente, encontraron una lesión de la neurona motora infe -

rioi..

El trauma es una causa rara de esta anomalía; Gallus (1921),

considera que la transformación fibrótica del músculo puede seguir a -

una lesión al nacimiento. Mientras que la encarcelación del recto ínter

no y la cápsula de Tenon en una fractura de la pared interna de la ór-

bita fue notada por Miller y Glaser en (1966).

El 90% de los casos son esporádicos, pero con alguna fre- -

cuencia se ha encontrado una tendencia hereditaria, la transmisión es -

con carácter autosómico dominante irregular y con una penetrancla in -

completa.

CUADRO CLÍNICO:

La presentación clínica del Síndrome de Retracción de Duane

es variable., Ha sido clasificado en varios subtipos unos basándose en -

hallazgos clínicos y otros en encuentros electromiográficos..

Huber clasifica el síndrome de Duane eleetxomiogr áticamente

en tres tipos: (12),



FALLA DE ORIGEN
TIPO I.. - Es la forma más común, también se llama Síndrome

de Duane típico y consiste en: Marcada restricción o abolición completa

de la abducción,, La aducción puede ser normal o restringida en el ojo-

afectado, Una marcada retracción del globo ocular en la aducción la -

cual puede variar desde 1 mm,. hasta 10 mm. y que usualmente provo-

ca un enoftalmos,, Estrechamiento de la fisura palpebral o pseudoptosis,

la cual es puramente mecánica debida a que el párpado cae por una fal

ta de soporte sobre el globo retraido al intentar la aducción,, Puede - -

existir disparo hacia arriba, lo cual es más frecuente, o hacia abajo, -

menos frecuente, y en algunos casos puede presentarse tanto el dispato

hacia arriba como hacia abajo en la aducción y es debido a una inser-

ción anómala del recto interno y en otros casos a espasmo de los mus

culos oblicuos,, Ensanchamiento de la fisura palpebral con alguna re- -

tracción del párpado superior al intentar la abducción,. Una deficiencia -

en la convergencia, el ojo afectado no converge completamente,, Los -

movimientos pasivos del ojo igualmente pueden estar restringidos,.

La mayoría de los pacientes con üindrome de Duane presen- -

tan ortoforia en P,,P,.M., (posición primaria de la mirada) por lo menos

durante la infancia.. La minoría de los pacientes gradualmente desarro-

llan endoforia o endotropia, la cual es compensada por la restricción -

de la aducción del ojo afectado, asi' como también por una posición com

pensadora de la cabeza hacia el lado afectado,, (Foto 1-2-3)..

TIPO II: También se le llama Síndrome de Duane atfpxco.. Es-

más raro y consiste en una limitación o ausencia de la aducción y reía



tivamente una abducción normal con retracción del globo a la abducción..

En este tipo es más común la exotropia que la endotropia ios pacientes

tienden a adopta* una posición compensadora de la cabeza hacia el lado

contraiio al ojo afectado. (Foto 4-5-6).

TIPO III: Hay una severa restricción tanto de la aducción co-

mo de la abducción, con una mínima endotropia o con ortoforia, con -

retracción del globo ocular en la aducción y estrechamiento de la fisu-

ra palpebral en la abducción,.



SÍNDROME DE DUANE
(Foto 1) Tipo I en P..P..M se observa en ortoforia

• ' • a

(Foto 2) Al intentar la abducción,. No excurSíona
hacia afuera el ojo afectado..



(Foto 3) Observamos un estrechamiento de la fisura
palpebral al intentar la aducción,

3

SÍNDROME DE DUANE
(Foto 4) Tipo II en P.P.M se encuentra en ortoforia,
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(Foto 5) Se encuentra timitacción de la adducción.

O

, f

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

El diagnóstico es fácil si cenemos en mente los signos clínicos -

del Sindrome de Duane; se debe hacer diagnóstico diferencial especialmen

te para el Síndrome de Duane tipo I con: Ausencia-congénita de VI par —

craneal.. Agenesia del músculo recto lateral; en ambos casos la electro-

miografía es incapaz de registrar actividad eléctrica dentro del área del-

müsculo recto lateral, mientras que en el Sindrome de Duane se ve p r o -

nunciada actividad eléctrica del músculo recto lateral en la aducción,,

La parálisis del VI par craneal con una denervación parcial o -

total y una degeneración de las fibras musculares dentro del recto lateral,

pueden, algunas veces, simular1 un Sindrome de retracción, sin embargo-

no hay estrechamiento de la fisura palpebral en la aducción,

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

presenta los otros signos del Sindrome de Duane *

ENCUENTROS ELECTROMIOGRAFICOS:

DUANE I: Al intentar la abducción del ojo afectado la insuficien_

cia actividad de la unidad en el músculo recto lateral lleva a una d i smi -

nución progresiva de la descarga eléctrica, algunas veces interrumpida--

por un abrupto nistagmus inervacíonal de 10 a 20 mseg de duración,.

En la aducción, sin embargo, el músculo recto lateral, el cual-

en condiciones normales debe estar inhibido, manifiesta una actividad elec_

trica paradójica,, El músculo recto lateral del ojo afectado tiene un pico-
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de ineivación en la aducción y ésta es mínima al intentar la abducción,.

El músculo recto interno se comporta normalmente con un pico

de ineivación en la aducción y es inhibido en la abducción.. Las observa_

ciones clínicas de limitación de la abducción, se explican por1 la insufi-

ciencia o ausente ineivación del músculo recto lateral al intervenir la --

abducción; la co-conti acción provoca la retí acción del globo ocular.,

DUANE II: Ausencia o limitación de la aducción, se encuentra -

un patrón inervacional normal del músculo recto medio del ojo afectado--

con una actividad eléctrica completa al intentar la aducción y una inhibi-

ción normal al intentar la abducción, sin embargo, el músculo recto l a -

teral presenta dos picos de ineivación, uno al intentar la aducción y otro

en la abducción,, La limitación de la aducción no es causada por p a r e -

sia del músculo recto medio; esta contracción es inefectiva debido a que

hay un contrabalance por una actividad igual del músculo recto lateral—

en la aducción, el resultado de la contracción del músculo antagonista —

lleva a la retracción del globo ocular..

DUANE III: El fenómeno de inervación paradójica sinergfsta del

músculo recto lateral y el medial alcanza aquí su máximo,, La usual re

lación agonista-antagonista entre los dos músculos está completamente --

abolida; por eso éstos se comportan como parte de un solo músculo,, En

posición primaria de la mirada ambos manifiestan una misma intensidad-

inervacíonal „ Al intentar la aducción hay una actividad simultanea de -••

ambos músculos con una fuerza similar de descaiga .
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Al intentar la abducción ambos músculos muestran una comple

ta inhibición asincrónica de las descargas; o en su caso mientras mues-

tran una. descarga sincrónica tanto del músculo recto lateral como del--

medial, las que tienen gran similitud en cada toma del registro, de mo-

do que aparentan proceder de dos electrodos colocados en el mismo müs_

culo..

El coito nistagmus abrupto en el músculo recto lateral al inten_

tai1 la abducción, es naturalmente insuficiente para producir cualquier mo

vimiento y esto explica la ausencia de la abducción.,

El estrechamiento de la fisura palpebral en la aducción no es-

debido a la contracción del músculo orbicular, pero sí a una disminución

de la actividad eléctrica del músculo elevador en la aducción,,

TRATAMIENTO: (13, 14)

La cirugía no esta indicada a menos de que exista una desvia-

ción en posición primaria de la mirada o cuando el paciente adopta una-

posición compensadora de la cabeza para conservar su visión binocular.,

El propósito de la cirugía entonces será únicamente el de mantener los-

ojos en paralelismo en posición primaria de la mirada, haciendo innece-

saria la posición compensadora de la cabeza ,

La desviación más comunmente encontrada en pacientes con --

Síndrome de Duane es la endotropia,. Al realizar cirugía sobre el mús-

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

al desinsertarse, la prueba de tracción que manifestaba restricción a la
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abducción pasiva se convierte en negativa,,

El procedimiento más satisfactorio en las endotropias es la-

retroinserción máxima del músculo recto medio, además sí este se en_

cuentra excesivamente tenso, puede practicarse una zetotomía en un --

mismo tiempo quirúrgico „ Una retroinserción del músculo recto medio

del ojo no afectado podría ser necesaria como un procedimiento secunda_

rio y asociado a la retroinserción del recto medio del ojo afectado,,

El acortamiento del músculo recto lateral no debe practicarse

poique puede incrementar la retracción del globo ocular.

Si la retracción del globo ocular es marcada y el estrecha —

miento de la fisura palpebral extremo, al intentar la aducción debe —

hacerse un acortamiento del músculo recto lateral al mismo tiempo que

se debilita el músculo recto medio,. El acortamiento del músculo recto

lateral no incrementa la deficiencia de la abducción pero disminuye la —

retracción del globo ocular que ocurre en la aducción,,

Cualquier cirugía puede ser practicada para mejorar la endo--

tropia en P P M , en el Síndrome de Duane, aunque puede agravarse la —

dificultad para la aducción,,

TRANSPOSICIÓN:

La transposición del recto superior e inferior hacia recto e x -

terno mejora un poco la abducción y acompañada de cirugía horizontal--

mejora el paralelismo en posición primaria de la mirada; pero ésta fre_

cuentemente provoca un desbalance en los movimientos verticales y con_
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duce a una mayor limitación de la aducción.

Por lo tanto debe valorarse los beneficios que obtendremos -

con la transposición a costa de una mayor limitación de la aducción y-

alteraciones de los movimientos verticales,,

La cirugía para corregir el disparo hacia arriba o hacia aba-

jo del ojo afectado en la aducción esta dirigida a prevenir la tirantes--

del músculo recto lateral, ya que éste puede desplazarse hacia la su—

perficie dorsal del globo a la aducción simulando una hiperfunción de -•••

oblicuos inferiores,, La tenotomfa del músculo oblicuo superior o la --

resección del oblicuo inferior, no reduce la excursión vertical del ojo —

causada por el desplazamiento del músculo recto lateral tenso,, El des_

plazamiento del músculo recto lateral es eliminado con la colocación de

una sutura posterior permanente, en el tercio superior e inferior del-

müsculo a unos 14 mm,. posterior a su inserción,, Además de la colo-

cación de una sutura de fijación posterior al músculo recto lateral (fa—

denización) debe acortarse para reducir la retracción del ojo y/o la res_

tricción de la aducción resultante del músculo tenso,,

Ni la resección ni la fijación mejoran la abducción deficiente-

en el ojo afectado con Síndrome de retracción,,

En los tipos más raros donde existe exotropia en P,.P,.M,, una

retroinserción o liberación del músculo recto lateral, combinada en al-

gunas ocasiones, con un acortamiento del músculo recto medio puede--

dar un mejoramiento de la aducción,,
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MATERIAL Y MÉTODOS:

Se efectuó un estudio retrospectivo, unicentrico, longitudinal,

de los pacientes con Síndrome de Duane en el Hospital Oftalmológico -

de Nuestra Señora de la Luz, en un período comprendido de enero de-

1980 a abril de 1982, reuniéndose un total de 14 pacientes con diagnós-

tico de Síndrome de retracción con una edad comprendida entre los 2 —

y 25 años..

iimi-Mia
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RESULTADOS
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RESULTADOS:

El total de los pacientes reunidos, con Síndrome de Duane, -

fue de 14., De ellos, 12 presentaron Síndrome de Duane tipo I; limita —

ción de la abducción y de la aducción en menor grado, retracción del—

globo ocular1 y estrechamiento de la fisura palpebral en la aducción,,

Un paciente mostró Síndrome de Duane tipo II; en este caso —

había una mayor limitación de la aducción que de la abducción, la re —

tracción del'globo oculai y el estrechamiento de la fisura palpebral se-

manifestaban al intentar la abducción,.

El Síndrome de Duane tipo III únicamente se observó en un pa_

cíente, éste manifestaba una limitación muy marcada tanto de la abduc-

ción como de la aducción, la retracción del globo ocular y el estrecha-

miento de la fisura palpebral ocurrieron en la adducción,,

De los 14 pacientes con Síndrome de Duane: 8 fueron hombres

(57%) y 6 mujeres (43%),,

El ojo más frecuentemente afectado fue el ojo izquierdo en 13

pacientes (92%) y solamente 1 caso se presentó en el ojo derecho (8%),—

no se observó ningün caso bilateral,,

De nuestra serie de pacientes con Síndrome de Duane se e n -

contró 0RT0F0R1A en P..P..M,, en 7 casos (50%) y el resto, 7 casos --

(50%), con desviación horizontal en P..P..M..; 2 de estos en ENDOTROPIA

que corresponden al grupo con Síndrome de Duane tipo I; 2 pacientes se

encontraron con EXOTROPLA y correspondían al grupo de los pacientes-
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con Síndrome de Duane cipo II y III,. El resto de los pacientes con des

viación horizontal mostraban HETEROFORIAS,,

La desviación vertical a la aducción se observó en 6 pacientes

(43%) y fue más frecuente el disparo del globo ocular en la aducción.,

El error refractivo más frecuente fue la HIPERMETROPIA en-

8 pacientes (57%),, La MIOPÍA sólo se presentó en un caso (7%) y el --

resto, 5 pacientes (35%) eran EMETROPES,,

TISIS CON
FALLA



DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES
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DISCUSIÓN Y CONCLUSIONES

Tradicionalmente el Síndrome de Duane ha adoptado el patrón-

clínico característico, porque la mayoría de los hallazgos en el Síndrome

de Retracción tienen un común denominador de ORTOFÓRIA a variables-

endotropía o exotropia, asociado a alteraciones palpebrales descritas; --

sin embargo las variables de su cuadro clínico clásico son difíciles de -

clasificar y se han considerado como formas atípicas..

Por ello es más conveniente considerar un patrón denominador1

de Retracción al cual pueden aunarse diversos parámetros clínicos; con-

éste criterio y basado en la fisiopatogenia Retracción-Fibrosis podemos -

comprender la variabilidad clínica 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 y el 43% femeninos, siendo que Sherwin -

encontró que el sexo femenino es más afectado., Esto puede ser explica_

do por factores raciales y geográficos no bien definidos ni determinados.,

Por otra parte Sherwin refiere que la mayor parte de los c a -

sos de pacientes con Síndrome de Duane están en Ortoforia,, En el pre-

sente trabajo se encuentra en ortoforia sólo el 50% y el otro 50% con —

una desviación horizontal lo cual esta en discordancia, pero pudiera ex-

plicarse ya que con frecuencia los pacientes acuden al servicio cuando--

su problema se ha acentuado, con un problema de desviación horizontal-

y es entonces cuando se diagnostican,.

¿¿JLÁÍESÍSNQSALE

JIBLIOTECA
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El ojo izquierdo es el más afectado tanto en los reportes —

previos como en ei presente trabajo; éste hallazgo no tiene una expli-

cación definida pero por su constante presentación hace sospechar un-

factor anatómico implícito que juega parte de los factores íisiopatogé-

nicos y etiologicos aun obscuros en esta entidad..

La desviación vertical a la aducción, el 43% de nuestros pa-

cientes concuerda con lo descrito en la literatura, al igual que su pre-

sentación superior ya que sólo 2 de estos 6 pacientes tuvieron disparo-

hacia abajo en la aducción, Recordando el criterio de retracción-fibro-

sis, entendemos el porqué al poner tensa la banda fíbrótica muscular —

se presenta la desviación del globo ocular1 hacia arriba o abajo. Es —

de hacerse notar que este disparo no tuvo relación con las alteraciones

en la posición primaria de la mirada,,

El error refractivo más frecuente fue la hiper'metropía 57%, -

lo cual es fácilmente explicable ya que el grupo estudiado vario su edad

primordialmente, dentro de la primera década de la vida,,

En vista de lo revisado en la literatura sobre tratamiento —

quirúrgico y la experiencia obtenida de los casos que se han interveni-

do con Síndrome de Duane en el Hospital, concluimos que únicamente- -

deben hacerse las correcciones quirúrgicas correspondientes a desvia-

ciones horizontales o verticales que alteren la P,,P,M,, y no tratar d é -

me jorar la abducción ya que generalmente los resultados son muy p o -

bres y las complicaciones son mayores.,
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RESUMEN:

Se hizo una revisión del Síndrome de Duane, su clasificación

y comportamiento clínico. Se estudiaron los expedientes de 14 pacien-

tes con Diagnóstico de Síndrome de Duane en un periodo comprendido--

de Enero de 1980 a Abril de 1982 en el Hospital Oftalmológico de Nues-

tra Señora de la Luz, Se revisó la frecuencia de presentación, sexo, -

ojo afectado, alteraciones en la posición primaria y secundaria de l a -

mirada así como desviaciones verticales y error refractivo.,

Encontrándose: Sexo: 57% masculino, 43% femenino, El ojo--

más 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 ver t i -

cal en la aducción, 4 de ellos hacia arriba y 2 hacia abajo, El error-

refractivo más frecuente fue la hipermetropía 57% (8 pacientes) miopes-

7% (1 caso) el resto, 35% emetropes,, Se analizan los pros y contras-

de algunas técnicas quirúrgicas para mejorar la desviación en P,,P,M., -

o la posición compensadora de la cabeza,
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