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Presentacion clinicay resultados quirurgicos
del sindrome de Duane en 'Y

Dra. Judith Pefiaflor Siller, Dra. Gloria Alicia Campomanes Eguiarte

RESUMEN

Objetivo: Estudiar pacientes con sindrome de Duane en Y para determinar su frecuenciay las caracteristicas del cuadro
clinico, asi como €l resultado quirdrgico.

Material y métodos: Se realiz6 un estudio retrospectivo, descriptivo, observaciona y transversal; mediante larevision de
expedientes clinicos de pacientes con diagnostico de sindrome de Duaneen Y.

Resultados: Seincluyeron 45 ojos de 34 pacientes con edad promedio de 10 afios. Once pacientes fueron de sexo masculino
y 23 de sexo femenino, 26 ojos fueron izquierdosy 19 derechos; 28 ojos se acompafiaron de afeccion horizontal. Duane en
Y leve se presentd en 13 casos, 10 fueron moderados y 11 fueron severos. Se realizo retro y suprainsercion de rectos
laterales en 12 pacientesy retro de rectos inferiores con acortamiento de rectos superiores en 4. El resultado quirdrgico en
el primer grupo de tratamiento mostré una P significativamente estadistica.

Conclusiones: El estudio plantea una adecuada clasificacion del cuadro clinico de esta entidad que permite valorar en qué
pacientes es necesario realizar un procedimiento quirdrgico.

Palabras clave: Sindrome de Duane, estrabismos especiales, pseudo hiperfuncion de oblicuos.

SUMMARY

Objective: Study patientswith Duane’'sY syndrome to determineit’sfrequency and clinical characteristics and results after
surgery.

Material y methods: Retrospective, descriptive, observational and transversal study of clinical filesin patientswith Duane's
syndrome.

Results: The study included 45 eyes of 34 patients with a mean age of 10 years. Eleven patients were male and 23 female,
26 left eyes and 19 right eyes; 28 eyes had added an horizontal component. 13 cases were mild, 10 moderate and 11 severe.
A retro and supra insertion of both lateral rectus was made in 12 patients and retro insertion of both inferior rectus with
resection of both superior rectus in 4 patients. Te postoperative results in the first group obtained a P that was statistically
significant.

Conclusions: The aim of this study isto adequate classify the patients regarding the clinical featuresto determine in which
types of patients a surgical approach would be needed.

Key words: Duane syndrome, special strabismus, pseudo special strabismus, pseudo oblique hiperfunction.

INTRODUCCION Se puede asociar con presencia de alteraciones ocularesy

anomalias sistémicas como sindrome de Goldenhar, anoma-

El sindrome de Duane es un desorden congénito de lamovi-
lidad ocular caracterizado por los siguientes factores:. 1. li-
mitacion de la abduccion, 2. retraccion del globo ocular en
aduccidn, 3. estrechamiento de la hendidura palpebral en
aduccién, 4. ligeralimitacién de la aduccion y 5. presencia
de disparos en aduccién (1).Fue descrito inicialmente por
Stilling en 1887, Turk en 1896 y Alexander Duane en 1905
(2, 3). Generalmente es unilateral, se presenta mas frecuen-
temente en mujeresy afecta con mayor frecuenciael ojoiz-
quierdo (1, 2).

lia de Klippel Fiel, sindrome de Wildervack, heterocromia
del iris, nistagmus, microftalmos, hipoplasia del nervio ép-
tico, etc. (1-4).

También se hareportado en laliteraturaque algunos casos
de este sindrome pueden ser resultado de una alteracién du-
rante el desarrollo embrionario secundariaalosefectostera-
togénicos de latalidomida, |os cual es se presentan entre los
dias 20y 35 posteriores ala fertilizacion; otras alteraciones
oculares que pueden presentarse por €l uso de este farmaco
son la presencia de colobomas y microftalmos.
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Se sabe que entre 5y 10% de |os casos reportados tienen
presentacion en varios miembros de una misma familia 'y
gue la forma de transmision es autonémica dominante (4).
Por otraparte, hay reportes de casosindividual es que se aso-
cian con unavariedad de anormalidades cromosdmicas sien-
do las mas reconocidas las alteraciones a nivel de los cro-
mosomas 22, 4y 8 (4, 5).

La fisiopatologia del sindrome de Duane se caracteriza
por una aplasia del nucleo del abducens (VI par cranea),
ausencia o disminucion de las neuronas motoras del abdu-
cens e inervacién andmala del musculo recto lateral por ra-
mas del nervio oculomotor (I11 par craneal) (6, 7).

Lo anterior permite entender la clasificacion cuditativa de
este sindrome en la cua hay un ramo medial del I11 nervio,
pero el VI puede estar ausente o presente. Cuanto esta ausente
e VI nervio (que se infiere por la ausencia de la abduccion),
se trata de un caso de sustitucion. Cuando €l VI nervio esta
presente (determinado por la presencia de abduccién parcial
o total), el caso se considera como duplicacién (3).

La clasificacion electromiogréfica descrita por Huber di-
vide a sindrome en tres tipos:

Tipo |. Consiste en abolicién completa de laabduccién. La
aduccion puede ser normal o restringida, con marcadaretrac-
cion del globo ocular en laaduccion que provoca enoftalmos,
estrechamiento de la hendidura palpebral, puede existir dis-
paro, estrechamiento de la hendidura palpebral a intentar ab-
duccion y deficiencia en la convergencia del ojo afectado.

Tipo Il. Se presenta con una limitacién o ausencia de la
aduccién y relativamente una abduccion normal con retrac-
cion del globo ocular ala aduccion.

Tipolll. Existeunaseverarestriccion tanto delaaduccion como
delaabduccion, con retraccion del globo ocular enlaaducciony
estrechamiento de lafisura palpebral en laaduccion (2).

Cadatipo descrito tiene unatraduccion electromiografica
propia. En €l tipo | existe una actividad paradéjicadel recto
lateral presentando actividad el ectriomiograficaen aduccion
y disminucion o ausencia de la actividad electriomiografica
en abduccién. En €l tipo Il hay actividad el éctrica completa
en el recto media al intentar la aduccion y una inhibicion
normal al intentar laabduccién, sin embargo, €l recto lateral
presenta dos picos deinervacién, uno a intentar laaduccion
y otro en laabduccién. El tipo 111 presenta actividad el éctri-
ca de ambos musculos (recto medial y recto lateral) durante
laabduccion y laaduccién (2, 8).

Anteriormente se pensaba que solo el ramo medial del 111
nervio influiaen |as alteraciones descritas en el sindrome de
Duane. Actua mente se piensa que cualquiera de los ramos
del 111 nervio (ramo medial, ramo superior y ramo inferior)
pueden existir en formaanormal en el recto lateral condicio-
nando |as alteraciones vertical es de este sindrome, como son
el sindromedeDuaneen“Y”,en“A” oen“k”. (Ladesigna-
cion anterior ha sido propuesta para diferenciar las altera-
ciones verticales del sindrome de Duane de los sindromes
alfabéticos A, V y X que son secundarios ala hiperfuncion
de los mascul os oblicuos.)

En el sindromeen Y existe la presencia de divergenciaim-
portante en la mirada directamente hacia arriba, y retraccion
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enlaelevaciony laaduccién que simulahiperfuncién de obli-
cuos inferiores con enoftalmos. La divergencia acentuada de
la mirada hacia arriba se debe probablemente a la existencia
anormal de un ramo superior del 111 nervio en el recto lateral,
detal maneraquea enviar, el sistemanervioso central, man-
dato de elevacion por medio del ramo superior del 111 par, y
existir un ramo extra en € recto lateral, se origina una con-
traccion de este muscul o causando ladivergenciaen esaposi-
cion, en mayor o menor grado. Cuando existe poca inerva
cion compartida clinicamente se observara buena elevacion
del gjo, sin enoftalmos y con poca divergencia en la mirada
directamente arriba. Cuando hay muchainervacién comparti-
dalaelevacién no se completa, € 0jo presenta enoftalmos en
elevacion y alaeéelevacion en aduccion, con gran divergencia
en la mirada directamente arriba debido a que predomina la
accion del recto lateral sobre ladel recto superior (7, 9).

En estos casos € tratamiento es quirdrgico y consiste en
retroinsertar y suprainsertar ambosrectoslaterales. Otraalter-
nativa consiste en llevar a ojo a hipertropia quirdrgica con
retroinsercion de ambos rectos inferiores y acortamiento de
ambos rectos superiores, de modo que €l paciente requiera
deprimir lamiraday utilice poco la elevacion maximay, por
lotanto, la“Y” no tendra oportunidad de manifestarse (9).

En los casos en | os que se presenta contaminacion del rec-
to lateral por el ramo inferior del 111 nervio, se presenta un
cuadro clinico con divergencia marcada en la mirada direc-
tamente hacia abajo, sin hiperfuncién de oblicuos superio-
res; este cuadro harecibido ladenominacién de sindrome de
Duane en A. Cuando existe poca inervacién compartida cli-
nicamente se manifestara por buena depresion del 0jo, sin
enoftalmosy con pocadivergenciaen lamiradadirectamen-
te haciaabajo. Cuando hay muchainervacion compartida, la
depresién no se completa, €l 0jo presenta enoftalmos en de-
presion y ala depresion en aduccion, con gran divergencia
en la mirada directamente hacia abajo debido a que predo-
minalaaccion del recto lateral sobre ladel recto inferior.

También se pueden observar pacientes que presentan una
divergencia importante tanto en la mirada directamente ha-
ciaarribacomo enlamiradadirectamente haciaabajoy cuyo
cuadro recibe la denominacién de sindrome de Duane en k.
En estos casos, €l recto lateral presenta contaminacion tanto
por el ramo superior como por €l inferior del 111 nervio. Cuan-
do hay pocainervacion compartida, tanto del ramo superior
como del ramo inferior con el recto lateral existe buenaele-
vaciony depresion del ojo, sin enoftalmosy con pocadiver-
genciaen lamirada directamente haciaarribay abajo. En €l
caso de que se presente mucha inervacion compartida, la
elevacion y la depresién no se completan, €l ojo presenta
enoftalmos en elevacion, depresion tanto en laelevacién en
aduccién como en la depresién en aduccion, con gran diver-
gencia de la mirada directamente hacia arriba y abajo, ya
que predomina la accion del recto lateral sobre la del recto
superior y ladel recto inferior.

Planteamiento del problema
Lasalteracionesverticalesdel sindrome de Duanetienen re-
| ativamente poco tiempo de haber sido descritasen lalitera-
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turay las variantes de presentacion que pueden observarse
son muy diversas dependiendo del grado de influenciainer-
vacional que cadaramadel |11 nervio puede aportar al recto
lateral, convirtiéndose por lo tanto en un reto diagnéstico
para €l clinico que inevitablemente repercutira en la deci-
sién del tratamiento quirdrgico adecuado para cada caso, ya
gue un diagndstico erréneo o una mala propuesta quirdrgica
pueden repercutir en resultadosinfructuososy desal entadores
tanto parael pacientey sus familiares como para el médico.

Justificacion

Esimportante realizar un diagndstico preciso en |os pacien-
tes con alteraciones de lamovilidad ocular para poder tomar
una decision adecuada de cuando y cémo tratar cada caso.
Por lo tanto, se hace necesario entender y comprender las
variedades clinicas que puede presentar un paciente con sin-
drome de Duane teniendo como base la descripcion de un
cuadro clinico, la frecuencia con la que pueda presentarse
cada alteracion, las propuestas terapéuticas y los resultados
que esperamos obtener con ellos.

Objetivos

Estudiar a pacientes con sindrome de Duaneen Y paradeter-

minar su frecuenciay las caracteristicas del cuadro clinico.
Corroborar si el sexo femenino esel mésafectado, asi como

|lapresentacion unilateral y €l involucro del ojo izquierdo con

base en los resultados reportados previamente en laliteratura.
Determinar losresultadostanto acorto como alargo plazo en

|os casos que hayan sido sometidos a tratamiento quirdrgico.

MATERIAL Y METODOS

Serealiza un estudio retrospectivo, descriptivo, observacio-
nal y transversal en el Departamento de Estrabismo de la
Fundacién Hospital Nuestra Sefiorade laLuz, en el periodo
comprendido entre marzo y octubre del 2003.

Se evallian los expedientes clinicos de pacientes con diag-
néstico de sndromede Duane vertical en'Y tomando en cuenta
las siguientes variables. edad, sexo, presencia o ausencia de
posicion compensadora de la cabeza, medicion de la desvia
€ién en posicion primariadelamirada, unilateralidad o bilate-
ralidad (especificando €l ojo afectado en los casos unilatera-
les), hallazgos de alteraciones horizontales como grado de li-
mitacion en abduccion y aduccidn, presencia o ausencia de
disparos, retraccion palpebral y enoftalmos (lo que nos ayuda-
rdadeterminar s setratade un sindrome por sustitucién o por
duplicacidn), la alteracion vertical especificada por las diop-
triasde divergenciaen lamiradadirectamente haciaarribay la
presencia de enoftalmos en las posiciones extremas con limi-
tacién delaeevacion, y, findmenete, enlos casos sometidos a
tratamiento quirdrgico, se especificara la técnica quirlrgica
utilizaday € estado postoperatorio a corto y largo plazo.

L os datos obtenidos de estas variables se vaciaran en una
hoja de recol eccion de datos que permitiralainterpretacion
de los mismos.

Se eliminarén los expedientes que no se encuentren com-
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pletosy por o tanto no permitan lavaloracion de las varia-
bles en estudio. Por otra parte, los pacientes que ingresen a
servicio de estrabismo durante este periodo y sean diagnos-
ticados con sindrome de Duane seran evaluados para deter-
minar si presentan o no unaalteracion vertical y, de estafor-
ma, poder incorporarlos al estudio.

RESULTADOS

Se incluyeron 34 pacientes con un total de 45 ojos estudia-
dos. El rango de edad de fue de uno a 57 afios con unamedia
de 10 afios y una desviacion estandar de 12 afios.

En cuanto a la distribucién por sexo, 11 pacientes fueron
del sexo masculino, lo que corresponde a 32%, y 23 fueron
del sexo femenino, que corresponde a 68%.

Laafeccion bilateral estuvo presente en 68% de los casos
y 32% fueron unilaterales.

En lo referente ala distribucién con base en el ojo afecta-
do, 26 fueron izquierdos (58%) y 19 (42%) fueron derechos.

Un total de 28 ojos se acompafiaron de alteracién hori-
zontal y 17 se manifestaron Unicamente con alteracion verti-
cal pura. De los 28 casos con alteracion horizontal, 12 se
presentaron como duplicacion, 5 en variedad de sustitucion
y 11 tenian afeccién bilateral.

La desviacion en la posicion primaria de la mirada se pre-
sentd en un rango que varié desde la endotropia de 40 diop-
trias prismaéti cas hastalaexotropiade 30 dioptrias prisméticas.

Dependiendo de la variacién que se presentaba en la des-
viacién entre laposicién primariade lamiraday laposicién
dos de la mirada (directamente hacia arriba), se infirio las
dioptrias de divergencia en cada caso. De |o anterior se ob-
tuvo el promedio de dioptrias de divergencia que se encon-
tr6 en el presente estudio (41 dioptrias prisméticas), con una
desviacién estandar de 18 dioptrias y un rango de 10 a 80
dioptrias prismaticas de divergencia.

Dentro de los signos clinicos que se identificaron para
completar la descripcion del cuadro clinico se encontraron:
posicion compensadora de la cabeza en 9 ojos (20%), pre-
senciade disparos en 18 ojos (40%), manifestacion de enof-
talmos a la adduccion en 19 ojos (42.2%) y en aduccion y
elevacion en 12 ojos (26.6%).

En el presente estudio se clasifico a sindrome de Duane en
Y en tres grupos dependiendo de |os cambios en la presenta-
cion clinicaresultado del grado de inervacion compartida.

1.Leve: Existe buena elevacion y poca divergencia en la
posicion 2 de la mirada (directamente hacia arriba). En
este caso el ramo superior del 111 nervio envia una gran
cantidad de inervacion (+++) al masculo recto superior y
pocainervacion (+) al recto lateral (figural).

2.Moderado: En este caso laelevacion ya se encuentraleve-
mente restringida, existe unamayor divergenciaen lami-
rada directamente hacia arriba, siendo posible ya la evi-
dencia de enoftalmos en elevacion y aduccion. El ramo
superior del 111 nervio envia una gran cantidad de inerva-
cion (+++) al masculo recto superior y moderada inerva-
cion (++) a recto lateral (figura 2).
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Fig. 3. Duaneen Y severo.

3. Severo: Laelevacion se encuentra considerablemente dis-
minuida, la divergencia es importante y existe marcado
enoftalmos en elevacion y aduccion. El ramo superior del
I11 nervio enviasu inervacion normal al mascul o recto su-
perior (+++) y también enviaunagran cantidad deinerva-
cion a musculo recto lateral (+++) (figura 3).

Tomando en cuenta la clasificacion anterior, se encontrd
que de los 34 pacientesincluidos en € estudio, 13 (38.2%) se
clasificaron dentro del grupo de Duaneen Y leve (figura 4),
10 (29.4%) pertenecieron al grupo de Duaneen Y moderado
(figura5) y 11 casos (32.3%) fueron del grupo de Duane en
Y severo (figura6).

S6l0 16 (47%) paci entes fueron sometidos a procedimiento
quirdrgico, en 12 (35.3%) sereaizd retro'y suprainsercion de
ambos rectos laterales (grupo 1), en 4 (11.76%) se efectud
retro de ambos rectos inferiores més acortamiento de ambos
rectos superiores (técnica de “ elevacion gratuita’) (grupo 2).

En el grupo 1 el rango de desviacion en posicion primaria
de la mirada postoperatoria varié desde |a endotropia de 18
dioptrias prisméticas hasta la ortoposicién. El promedio de
dioptrias de divergencia presente vari6 de 48 dioptrias pris-
maticas en la exploracion prequirdrgica a 20 dioptrias pris-
maticas en el periodo posquirargico. Parael andlisis estadis-
tico serealizo pruebade T pareada comparando el rango de
dioptrias de divergencia entre la exploracion prequirdrgica
y laposquirargica encontrando unadiferenciasignificativa-
mente estadistica entre el prey el postoperatorio con una P
menor a0.05 (figuras 7y 8).

En los pacientes del grupo 2 el rango de desviacion pri-
maria de la mirada en el momento postoperatorio de los 4
casos fue de la ortoposicion hasta la exotropa de 10 diop-
trias prisméticas. El promedio de dioptrias de divergencia
varié de 59 a 41 dioptrias prisméticas entre el preoperatorio
y €l postoperatorio, respectivamente.

Fig. 4. Caso clinico: sindrome de Duaneen Y leve. Paciente con ortoposicion en PPM, pocadiver-
gencia en lamirada directamente arriba, sin hiperfuncién de oblicuos inferiores.

Fig. 5. Caso clinico: Sindrome de Duane en Y moderado. Paciente con divergencia moderadaen la
posicion directamente arriba de lamirada, sin hiperfuncion de oblicuosinferioresy con levelimita-

cion alaelevacion.
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Fig. 6. Caso clinico: Sindrome de Duane en Y severo. Paciente con sindrome de Duane en Y
severo con ortoposicién enlaPPM, presenta enoftalmos'y disparo alaaduccién del ojo derecho,
con gran divergencia en la posicion 2 de la mirada, limitacion a la elevacion, enoftalmos en
elevacion que simula una hiperfuncién de oblicuos inferiores no existente.

Fig. 7. Prey transquirdrgico de paciente con sindrome de Duane en Y severo, con técnica de
retro y suprainsercion de rectos laterales. Paciente con gran divergencia en posicion 2 de la
mirada y con enoftalmos en elevacion. Se realizaretro y suprainsercion de rectos laterales. Se
observaen lafiguraque lainsercién posquirdrgica se encuentraalamitad entre lainsercion real
del recto lateral y lainsercién del recto superior.

Fig. 8. Posquirargico de paciente con sindrome de Duane en Y severo, con técnica de retro y
suprainsercion de rectos laterales.
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DISCUSION

En el presente estudio se encontré que |os datos de presenta-
ciony frecuencia, en cuanto aladistribucion por sexo, edad
y ojo afectado, concuerdan con los reportados previamente
en laliteratura por Shauly y cols. en su articul o sobre carac-
teristicas oculares y sistémicas del sindrome de Duane, pu-
blicado en 1993. Esimportante que €l clinico puedaidentifi-
car las diferentes modalidades clinicas en la presentacion
del sindrome de Duaneen Y debido a que esta clasificacion
ofrece una guia para establecer qué casos son candidatos a
tratamiento quirdrgico dependiendo delavariacion que pre-
senten en las dioptrias de divergencia entre la posicion pri-
maria de la mirada y la posicion directamente hacia arriba
(posicién 2 de lamirada).

Existen series previasen las que serealizd una descripcion
inicial de la variedad vertical del sindrome de Duane, pero
debido a que presentan una descripcién limitada de casos no
son comparables con los resultados del presente estudio. Por
otra parte, los reportes previos hacen mencion a casos en los
cual es|os pacientes presentaban un cuadro que simulabauna
hiperfuncion de oblicuos inferioresy que, al ser sometidos a
tratami entos quirdrgi cos convencional es para estaalteracion,
se observé que no habia mejoria permaneciendo una diver-
gencia importante en la posicion directamente hacia arriba
delamirada. Delo anterior derivalaimportanciadelaactual
serieyaque eslaprimeraque describe un nimero tan impor-
tante de casos tomando en cuenta las variables necesarias
para poder establecer una clasificacion clinica de esta enti-
dad y que permite al clinico tener unaguiaen el diagndstico
y de las opciones de tratamiento quirdrgico de estos casos.

CONCLUSIONES

En esta serie existe diferencia en el resultado quirdrgico en-
tre las dos técnicas quirdrgicas empleadas, sin embargo, de-
bido a la desigualdad en el nimero de casos incluidos en

cada grupo de tratamiento, no se puede realizar una compa-
racion estadistica que nos permitaidentificar si estadiferen-
ciaes significativa o no. De lo anterior se deriva la necesi-
dad de larecopilacién de mas casos para permitir una equi-
paracién entre los grupos.

Este estudio planteaunaclasificacion que esadecuadapara
ladescripcion eidentificacion del cuadro clinico en estaen-
tidad para determinar el empleo de técnicas quirdrgicas o
Unicamente de lavigilancia del caso.
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