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Resumen

El sindrome de Duane es una enfermedad poco frecuente en la cual se observa retraccion del globo
ocular y limitacion de los movimientos horizontales. Presentamos el caso de un paciente de 11 afnos
que acudié a Urgencias debido a una desviacion ocular supuestamente de reciente instauracion. En |a
exploracion se objetiva un déficit en la abduccion y la aduccidn, asi como cierre de la fisura palpebral
en la aduccion forzada. Se diagnostica de sindrome de Duane tipo Il y se decide manejo conservador
con observacion y seguimiento.
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Abstract

Duane syndrome: a case report

Duane syndrome is a rare condition, whose clinical presentation involves retraction of the eyeball upon
attempted abduction, and limitation of horizontal movements. We present the case of an 11-year-old
patient who presented to the Emergency Department with a recent-onset ocular deviation. Examina-
tion revealed a deficit in abduction and adduction, as well as closure of the palpebral fissure in forced
adduction. The patient was diagnosed with Duane syndrome type Ill, and conservative management

* VI Nerve Palsy

INTRODUCCION

El sindrome de Duane (SRD) es un trastorno de la
motilidad ocular congénita que representa del 1 al
5% de los casos de estrabismo. Se caracteriza por la
retraccion del globo ocular y el cierre de la fisura
palpebral durante las ducciones del ojo afectado,
con la posibilidad de presentar torticolis compen-
satoria y otros sintomas extraoculares.

Existen tres tipos de sindrome seglin el movimien-

to alterado: el tipo | es el mas comun y afecta a
la abduccion en el 75-80% de los casos de SRD,

with observation and follow up was decided.

mientras que el tipo I, presente en el 5% de los ca-
sos, afecta a la aduccion. En el tipo Ill, que repre-
senta el 20% de los pacientes con SRD, se alteran
ambos movimientos?.

La etiopatogenia del sindrome se debe a la agene-
sia o hipoplasia del nucleo del VI par, lo que produ-
ce una alteracion en la inervacion y una posible
inervacion aberrante del Ill par, lo que a su vez cau-
sa fibrosis muscular.

La mayoria de los casos se presentan de manera
aislada, pero hasta un 10% de los pacientes tiene
antecedentes familiares de SRD con herencia
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autosémica dominante debida a mutaciones en
CHN1, MAFBy SALL4?.

CASO CLINICO

Presentamos un paciente de 11 anos de edad, con
antecedente de hipoacusia neurosensorial bilate-
ral, que acude a Urgencias remitido por su médico
de Atencion Primaria, ante la sospecha de una pa-
ralisis del VI par del ojo derecho.

En la exploracion oftalmoldgica, se observa un dé-
ficit tanto en la abduccion como en la aduccion del
ojo derecho, junto con una pseudo-ptosis en la
aduccion forzada (Fig. 1), siendo diagnosticado de
SRD tipo lll.

La anamnesis es fundamental en estos pacientes,
puesto que los hallazgos estan presentes desde el
nacimiento. El diagnostico diferencial debe realizar-
se con la paralisis del VI par craneal, pero la presencia
de una retraccion ocular con la aduccion o el cierre
de la hendidura palpebral descartan el diagnéstico.

El sindrome de Mobius y la apraxia oculomotora
congénitatambién son patologias a tener en cuen-
ta, pero pueden diferenciarse del SRD en funcion
de las caracteristicas clinicas asociadas?.

El tratamiento es controvertido. En pacientes con
ortotropia en posicion primaria, se recomienda ob-
servacion y seguimiento. En pacientes con desvia-
cion en posicion primaria o torticolis compensado-
ra se indicaria tratamiento con prismas o cirugia.
También se recomienda el estudio genético para la
deteccion de casos familiares®.

CONCLUSION

EI SRD es una condicion congénita rara debida a la
agenesia del nucleo del VI par. Afecta a entre un
0,01y un 0,1% de los recién nacidos en el mundo,
pero hemos de considerar su diagnostico cuando
acude a la consulta un paciente en edad pediatrica,
con retraccion ocular y cierre de la fisura palpebral
con las aducciones.

Figura 1. Exploracién ocular donde se observa ortotropia en posicién primaria, junto con limitacion a la abduccion de
0D, limitacién a la aduccion de OD y cierre de la hendidura palpebral, hallazgos compatibles con sindrome de Duane
tipo Ill
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Se debe realizar una exploracion minuciosa, des-
cartando otras patologias de impliquen restriccion
de los movimientos oculares y, en los casos donde
sea necesario, realizar un tratamiento dirigido.
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