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INDICE DE ABREVIATURAS

SD - Sindrome de Duane.

RL — Recto lateral.

RM — Recto medial.

RS — Recto superior.

RI — Recto inferior.

EMG - Electromiogréficos.

FDT — Prueba de duccion forzada.
MRc — Retroinsercién del recto medial.
PD — Dioptrias prismaticas.

LRc — Retroinsercién del recto lateral.
TRV — Transposicion de muasculos verticales.

SRT — Transposicion del recto superior.
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RESUMEN

El sindrome de Duane (SD) es un tipo de estrabismo congénito restrictivo, caracterizado por
limitaciones variables en los movimientos horizontales del ojo, acompafados de retraccion del
globo ocular, movimientos anémalos durante la aduccion y estrechamiento de la fisura
palpebral. Este sindrome se clasifica actualmente como un trastorno de denervacion craneal
congénita. Predomina en las mujeres y suele presentarse de manera unilateral. La causa
principal radica en la denervacion del muasculo recto lateral (RL), debido a la agenesia o
hipoplasia del nucleo del VI par craneal o nervio abducens, con una inervacion aberrante
secundaria del RL por el subnucleo del recto medial (RM) del Il par craneal o nervio oculomotor,
siendo la causa mas frecuente de inervacién aberrante ocular congénita. El diagndstico es
generalmente clinico. Debido a la variabilidad en la presentacion de la enfermedad, el
tratamiento quirdrgico, si es necesario, es complejo y debe ser personalizado para lograr la
correcta alineacién en la mirada primaria, reducir la retraccion del globo ocular, corregir los
movimientos andémalos hacia arriba y hacia abajo, y ajustar cualquier postura anormal de la
cabeza.

Palabras clave: Sindrome de Duane, endotropia/esotropia, exotropia, recto lateral y medial,
torticolis ocular, movimientos verticales anémalos, enoftalmia.

ABSTRACT

Duane syndrome (DS) is a type of congenital restrictive strabismus, characterized by variable
limitations in horizontal eye movements, accompanied by globe retraction, anomalous
movements during adduction, and narrowing of the palpebral fissure. This syndrome is currently
classified as a congenital cranial dysinnervation disorder. It predominantly affects females and
usually presents unilaterally. The primary cause lies in the denervation of the lateral rectus (LR)
muscle, due to agenesis or hypoplasia of the sixth cranial nerve (abducens nerve) nucleus, with
secondary aberrant innervation of the LR by the medial rectus (MR) subnucleus of the third
cranial nerve (oculomotor nerve), making it the most common cause of congenital aberrant
ocular innervation. Diagnosis is generally clinical. Due to the variability in disease presentation,
surgical treatment is complex and must be personalized to achieve correct alignment in the
primary gaze, reduce globe retraction, correct anomalous up and down movements, and adjust
any abnormal head posture.

Keywords: Duane syndrome, esotropic, exotropic, lateral and medial rectus muscle, ocular
torticollis, abnormal vertical movements, exophtalmia.



INTRODUCCION

El sindrome de Duane (SD), también conocido como sindrome de retraccién congénita o
sindrome de Stilling-Turk-Duane es un trastorno de denervacion craneal congénita que se
caracteriza por la co-contraccién de los musculos rectos horizontales durante la aduccion,
causando retraccion del globo ocular junto con cantidades variables de movimientos anémalos
hacia arriba o hacia abajo y estrechamiento de la hendidura palpebral con la aduccién, asociada
a la restriccion de la abduccion, aduccion o ambas (1,2).

A pesar de que el sindrome de retraccion de Duane representa menos del 5% de todas las
formas de estrabismo, ha sido ampliamente documentado en la literatura desde el siglo XIX.
Asi, en 1879, Heuck fue el primero en informar de un paciente con movimientos oculares
andmalos congénitos y retraccion del globo ocular durante la aduccion. Afios después, Sinclair
(1895), Bahr (1896), Stiling y Bergmann (1887), Turk (1899), entre otros, describieron esta
condiciéon con mayor detalle. No fue hasta 1905 cuando Alexander Duane recogi6é una serie de
54 casos con Sindrome de retraccion de Duane (SRD), proporcionando una descripcién
detallada de sus caracteristicas clinicas y resumiendo la posible etiopatogenia y manejo de este
sindrome (3).

El trastorno principal del SD radica en la hipogenesia o agenesia del nucleo y tronco del
nervio abducens (VI par craneal). En su lugar, las fibras nerviosas son reemplazadas por fibras
procedentes del subnucleo del recto medial del nervio oculomotor (lll par craneal), (2,3).

Este estudio pretende abordar el sindrome de Duane desde una perspectiva integral. Se
busca comprender a fondo la etiologia, la epidemiologia y la clasificacién. Ademas de explorar
el diagnéstico y tratamiento de este sindrome para ofrecer una visiébn completa del mismo y asi
contribuir a mejorar la atencion y calidad de vida de la poblacién afectada por esta condicion.



OBJETIVOS

Objetivo principal: Realizar una revisién actualizada sobre el estado de las investigaciones
sobre el sindrome de retraccion de Duane.

Objetivos secundarios:

e Estudio de la etiopatogenia del SD, asi como su clasificacion, para lograr una mayor
compresion de la enfermedad.

e Evaluar la informacion disponible acerca del diagnostico y los diversos tipos de
tratamiento aplicados para los casos de sindrome de Duane en toda la poblacion.

¢ Informar sobre las posibles complicaciones o sobrecorreciones tras algunos tratamientos
quirdrgicos, si es necesario.

METODOLOGIA

Se ha realizado una revision bibliografica de tipo cualitativo de articulos cientificos. Se
recopilé informacién mediante una revision de la literatura cientifica desde el afio 2017 al 2023,
sobre el sindrome de Duane. Se llevo a cabo una busqueda bibliografica en la principal base de
datos, Pubmed, utilizando una combinacién de palabras clave, asi como los operadores
booleanos “AND” y “OR”, junto a otras bases de datos como Google Scholar, utilizando los
descriptores sindrome de Duane, etiopatogenia, esotropia/endotropia, exotropia, cirugia; con el
fin de obtener informacion veraz y relevante sobre la etiologia del sindrome de Duane, su
clasificacién y tratamientos.

Como criterios de inclusion, se seleccionaron Unicamente estudios publicados en inglés y
espafiol, y para la elaboracion de una revision actualizada se incluyeron articulos realizados en
los ultimos 7 afios. Desde el 2017 hasta el 2024.

Para los criterios de exclusion se realiz6 una busqueda bibliografica en detalle en las
principales bases de datos conocidas, PubMed y Google Scholar, se utilizaron diferentes
ecuaciones de busqueda para dar con los articulos que han sido utilizados en el presente
trabajo. A la hora de seleccionar los articulos se siguieron las directrices del protocolo PRISMA
2020. Se excluyeron aquellos articulos que se encontraron repetidos en las bases de datos,
articulos que no se centraran en investigaciones relacionadas principalmente con el sindrome
de Duane, sus causas, clasificaciéon y tratamiento. Tras la identificacién de los estudios
preseleccionados se llevé a cabo la lectura de los titulos de las publicaciones, resumen y
palabras clave, con lo que se comprobd la pertinencia con el trabajo, y la adhesién a la tematica
abordada.



MARCO TEORICO

Epidemiologia

El sindrome de Duane (SD) es uno de los estrabismos restrictivos que mas cominmente se
encuentran en la practica clinica entre todos los estrabismos especiales, con una prevalencia
documentada en la poblacion estrabica de entre el 1% y el 5%. Su incidencia es del 0,1%, con
una prevalencia en la poblaciéon general de 1/10000, es algo mayor en mujeres (60%), siendo la
presentacion unilateral la mas comun, afectando frecuentemente al ojo izquierdo (80% de los
casos, figura 1). Entre el 10 y 14% de los casos es bilateral, con predominio en el sexo
masculino y pudiendo estar afectados de manera asimétrica (4,5).

En ambos casos, unilaterales y bilaterales, el SD tipo | es la presentacion mas comun,
seguida de los tipos Il y II, respectivamente, y algunos casos bilaterales han sido descritos con
tipo | en un ojo y tipo Il en el otro. Ademas, este sindrome muestra diferencias étnicas claras, en
las personas de raza blanca y mestizos, el sindrome de retraccion de Duane tipo | predomina y
afecta méas frecuentemente al sexo femenino. En contraste, entre las personas de raza negra,
los varones son los mas afectados, siendo el tipo 1l del sindrome de retraccion de Duane mas
comun en esta poblacion, lo que conlleva una mayor necesidad de intervencion quirtrgica (3,6).

Ciertos estudios sugieren que las mujeres parecen mostrar una mayor susceptibilidad a la
expresion de los genes asociados con el sindrome de Duane, posiblemente debido a
limitaciones parciales determinadas por el sexo y a una penetrancia incompleta. Ademas, se ha
planteado que, durante la embriogénesis, niveles elevados de estrégeno podrian aumentar el
riesgo de inflamacion, predisponiendo asi a eventos tromboembdlicos venosos. Estos
acontecimientos podrian contribuir a fendbmenos embodlicos que afectan la arteria carotida
izquierda, desencadenando apoptosis desregulada, denervacion y malformaciones oculares (3).

En la mayoria de los casos, el SD es aislado y esporadico (70% de los casos). El 22% de los
pacientes presentan antecedentes familiares de otros trastornos oculomotores. Dentro de este
grupo, aproximadamente el 10% de los pacientes con SD tienen algun otro miembro de la
familia afectado por este sindrome. Se ha observado una variante subclinica del SD en
miembros de la familia de pacientes afectados, caracterizada por paresia de los musculos
extraoculares (excepto el recto lateral) o cambios sutiles en el tamafio de la fisura palpebral
durante las ducciones horizontales. En los casos familiares, la herencia generalmente sigue un
patrén autosémico dominante, aunque también puede ser recesiva, y la afectacion bilateral es
mas probable que en los casos esporadicos (3,7).

El sindrome también puede ser aislado o estar asociado (30%) y formar parte de otras
anomalias oculares y generales como los sindromes de Goldenhar, Okihiro, Rubinstein-Taybi,
Holt-Oram, W.ildervanck, anomalia de Klippel Fiel, heterocromia del iris, nistagmus,
microstagmus e hipoplasia del nervio 6ptico, entre otros. A nivel general, destacan la sordera de
percepcion, alteraciones vertebrales, renales y cardiacas. La frecuente asociacién del SD con
anomalias congénitas ha llevado a algunos autores a denominar sindrome de Duane plus,
cuando éstas se hallan presentes (2,5).



Etiopatogenia

El sindrome de Duane es un trastorno de la embriogénesis, producido aproximadamente en
el segundo mes del embarazo durante las semanas 4 a 8 de gestacion. Comprende un espectro
de anomalias mecanicas, inervacionales, neurolégicas y genéticas que interactlan entre si,
resultando en diversos patrones de presentaciones clinicas (4,5).

Las fibras del VI par (motor ocular externo) se originan en el nucleo ubicado en la parte
inferior del cuarto ventriculo a nivel bulbar (nticleo abduccens). De alli emergen a través del
surco bulboprotuberancial, extendiéndose hacia delante y arriba en la cisterna pontina,
atravesando la duramadre e introduciéndose en el seno cavernoso mediante el canal de Dorello

(5).

A nivel neurolégico, esta patologia se origina tras la aplasia o hipoplasia del nucleo del VI par
craneal, resultando en una denervacion primaria. Esta situacion se acompafia de un suministro
aberrante al musculo recto lateral (RL) por parte del subnucleo del recto medial (RM) del Ill par
craneal, constituyendo una denervacion secundaria. Esta inervacién anémala conduce a la co-
contracciéon del RM y el RL durante la aduccién, lo que a su vez causa la retraccién del globo
ocular al intentar la aduccion, siendo ésta la primera caracteristica clasica de este estrabismo
complejo (3,4).

La etiologia inervacional subyacente en el sindrome de Duane se ha investigado a través de
diversos estudios sobre los potenciales eléctricos generados por los musculos en diferentes
posiciones de la mirada, observandose que no habia actividad registrable en el musculo recto
lateral durante la abduccion, mientras que los maximos potenciales de accién del RL se
producian durante la aduccion, lo que indica que el RL estaba recibiendo inervacion durante la
aduccion. Esto se consideré la causa de la co-contraccion y la retraccién del globo ocular. Otros
estudios también analizaron estos potenciales musculares y encontraron grados variables de
potenciales del RL desde la abduccion hasta la aduccién, junto con respuestas anormales en
las miradas verticales y oblicuas. En todos estos casos, el musculo recto medial resultd ser
normal. Se cuantificaron estas inervaciones paraddjicas utilizando electromiografia,
encontrando actividad variable del RL dependiendo de la posicion de la mirada, mientras que
los picos de actividad del RM eran casi siempre consistentes. Ocasionalmente, se observé
inervacion sinérgica entre el RM y los masculos rectos verticales y oblicuos (3).

La retraccién del globo ocular en aduccion se debe a que, con el tiempo, las fibras no
inervadas de los musculos se vuelven fibrosas y, a medida que se contraen, se vuelven tensas,
provocando un deslizamiento del globo ocular sobre el musculo tenso al intentar la aduccion. La
fibrosis secundaria de los rectos mediales y superior/inferior es una posible causa de endotropia
persistente y movimientos anémalos hacia arriba/abajo, respectivamente (3,4).

Genéticamente, el SD es un estrabismo congénito raro con heterogeneidad genética,
multiples genes pueden estar involucrados en la expresién del rasgo, y puede haber
interacciones con factores ambientales. Aunque es una condicion mayormente esporadica, en
el 10% de los casos familiares se han informado diversas variaciones en el nimero de copias
cromosémicas. En el estudio de la forma autosémica dominante del SD el gen CHNL1 ha sido
relacionado con el SD, también se han documentado formas de herencia autosémica recesiva.



Las mutaciones en el gen CHNL1 alteran el desarrollo del nervio abducens y, en cierta medida,
los axones oculomotores, y se cree que son la causa de la denervacion asociada con la
enfermedad; también ha sido vinculado con alteraciones en los genes SALL 4 y HOXA 1. Por
otro lado, este sindrome se ha asociado con el sindrome alcohdlico fetal, con casos de
hipofuncién vascular durante la embriogénesis y con el efecto teratogénico de la talidomida 4
4,7).

Clasificacion

Se han propuesto varios sistemas de clasificacion para comprender el mecanismo y la
presentacion del SD, como la clasificaciéon de Papst, de Malbran, o de Lyle y Bridgeman,
aunque la mas comunmente utilizada es la clasificacion que realizé6 Huber en 1974, basada en
los hallazgos obtenidos mediante electromiografia (5). Estas clasificaciones ayudan a identificar
y diferenciar las variaciones y caracteristicas del sindrome de Duane, permitiendo un enfoque
mas especifico en su diagnostico y tratamiento (3,4).

Clasificacion de Papst (3,4).

Contraccion anémala de los masculos recto medial y recto lateral.
Contraccion andémala de los masculos recto superior y recto lateral.
Contraccién anémala de los musculos recto inferior (RI) y recto lateral.
Contraccién andmala del recto lateral y otros muasculos.

A

Clasificacion de Malbran (3,4).

e Paralisis de abduccion.
e Paralisis de aduccion.
e Limitacién de elevacion y depresién, con duccion horizontal normal.

Clasificacion de Lyle y Bridgeman (3,4).

e Tipo A: La abduccién es mas deficiente que la aduccion, con retraccién del globo ocular
y pseudoptosis durante la aduccion.

e Tipo B: La abduccién es deficiente, pero la aduccién es normal.

e Tipo C: La aduccién es mas deficiente que la abduccion, con retraccion del globo ocular
y pseudoptosis durante la aduccion.

Clasificacion de Huber (2,4,7).

e Tipo 1 (70%—80%): existe una limitacion marcada o ausencia total de abduccion,
ensanchamiento de la fisura palpebral al intentar la abduccién, aduccion normal o
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ligeramente defectuosa, estrechamiento de la fisura palpebral y retraccion en aduccion.
También se asocia a una cantidad moderada de endotropia. Los registros
electromiograficos (EMG) muestran inervaciones paradojicas del recto lateral con
impulsos maximos en la aduccién e impulsos defectuosos al intentar la abduccion;
comportamiento eléctrico normal del recto medial (Figura 2).

% 98

3 ’r.

S
4 h

Figura 2. Sindrome de Duane tipo 1 endotropico izquierdo. Imagen tomada de Prasad P, Saxena A,
Saxena R (4).

e Tipo 2 (7%): hay una limitacién o ausencia de aduccién con exotropia del ojo afectado,
abduccién normal o ligeramente limitada, estrechamiento de la fisura palpebral y
retraccion del globo ocular al intentar la aduccion (Figura 3). Los registros EMG
muestran impulsos pico en el recto lateral al intentar la abduccion y un segundo impulso
paradojico al intentar la aduccion; el recto medial tiene un comportamiento eléctrico
normal.

Figura 3. Sindrome de Duane tipo 2 exotropico derecho. Imagen tomada de Prasad P, Saxena A, Saxena
R (4).

e Tipo 3 (15%): hay una combinacion de limitacién o ausencia tanto de abduccién como
de aduccién, retraccién del globo y estrechamiento de la fisura palpebral al intentar la
aduccioén (Figura 4). Las grabaciones de EMG muestran inervacion simultdnea de los
musculos recto medial y recto lateral en la mirada primaria, aduccién y abduccioén.




Figura 4. Sindrome de Duane tipo 3 ortotrdpico izquierdo. Imagen tomada de Prasad P, Saxena A,
Saxena R (4).

También se ha registrado una forma de estrabismo con divergencia sinérgica o abduccion
simultanea, un tipo poco comun de sindrome de Duane caracterizado por abduccion durante el
intento de aduccién. Este fendmeno se debe a la agenesia del nucleo del nervio abducens,
resultando en una inervacion paradojica donde el musculo RL recibe la mayoria de la inervacion
del nervio destinado al musculo RM. En este caso, el ojo afectado se desplaza hacia afuera
mientras el ojo fijador normal se mueve en la direccion opuesta. El estrabismo con divergencia
sinérgica a veces se considera una variante de DRS tipo 2 de Huber. En algunos casos, puede
ser inducido iatrogénicamente, llamado abduccién simultdnea iatrogénica o "divisiones
oculares" en casos en los que se han realizado grandes resecciones de RL. (3,4).

Diagnostico

El diagnoéstico del sindrome de Duane es principalmente clinico. Las caracteristicas clinicas
del SD son variables y dependen de la cantidad de inervaciones normales y anémalas que
recibe el muasculo recto lateral (4). Por lo tanto, una anamnesis detallada, una exhaustiva
exploracién clinica e incluso estudios de imagen como la resonancia magnética, aunque es muy
complicado encontrar hallazgos significativos en dicha prueba, (figura 5) son fundamentales
para llegar a un diagnéstico preciso. La ausencia del sexto par craneal en la resonancia
confirma el diagndstico de este sindrome (5).

Aunque el SD est4 presente desde el nacimiento, en las primeras etapas puede manifestarse
Unicamente como un déficit de abduccion. Con el tiempo, a medida que se desarrolla la
inelasticidad y rigidez del musculo RL, la retraccion del globo ocular y la limitacion de la
motilidad pueden volverse mas evidentes. Las causas mas comunes por las que se busca
atencion médica en el sindrome de Duane incluyen una postura andmala de la cabeza, ya que
la mayoria de los pacientes, aunque presentan buena vision binocular, adoptan una torticolis
hacia el campo de accién del musculo deficiente para mantener esa vision. También acuden a
consulta porque uno de los ojos les parece mas pequefio debido a la retraccion del globo
ocular, por presentar pseudoptosis en aduccién o movimientos oculares anormales como los
downshoot o upshoot, que son movimientos verticales andmalos de depresiéon y elevacion
respectivamente (2,3).

Otros hallazgos oculares pueden incluir nistagmo, anisocoria, ptosis, dermoide epibulbar,
catarata congénita, heterocromia e hipoplasia del nervio 6ptico. También se ha demostrado que
el DRS esta asociado con el reflejo lagrimal gustativo o lagrimas de cocodrilo (1).
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Figura 5. Resonancia magnética a nivel de la fosa posterior, en secuencia ponderada en T2 corte axial y
BFFE (balanced fast field echo), muestra la entrada del sexto par derecho ingresando al canal de Dorello
(flecha). Compérese la ausencia del sexto nervio craneal contralateral. Imagen tomada de Sartori P,
Odesser M, Alvarado L, Sande F (5).

La evaluacién de un paciente con sindrome de Duane sigue un enfoque similar al de
cualquier caso de estrabismo. Esto incluye la evaluacion de la visién y la refraccién cicloplejica,
la inspeccién, la evaluacibn motora, la evaluacion de la binocularidad y otras pruebas
complementarias (8). La hipermetropia suele ser el tipo mas comun de error refractivo en los
pacientes con SD unilateral, con una prevalencia mayor en el tipo | que en el tipo Il, y el
astigmatismo fue significativamente mayor en el tipo I. La prevalencia de ambliopia fue
significativamente mayor en los pacientes con SD bilateral que en los casos unilaterales.
Algunos de estos pacientes pueden tener también un componente acomodativo; por lo tanto, la
refraccion cicloplejica es esencial para la planificacion del tratamiento (9).

Para medir con precision la desviacion en pacientes con sindrome de Duane, es necesario
gue la cabeza esté en una posicion primaria forzada durante la prueba de oclusién, ya que
estos pacientes tienden a adoptar posturas anémalas de la cabeza, a veces muy sutiles. En
esta posicion, la desviacion secundaria suele ser mayor que la desviacion primaria. También es
importante medir las desviaciones en las miradas laterales y verticales debido a las variaciones
en la endotropia y exotropia causadas por los déficits de motilidad en las miradas laterales. Si
las limitaciones de abduccion y aduccién son casi iguales, puede haber ortotropia en la mirada
primaria; de lo contrario, la deficiencia predominante determinard el tipo de SD y la medicion de
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la mirada primaria. Al realizar la prueba de oclusién en las miradas hacia arriba y hacia abajo,
se pueden identificar patrones de estrabismo (3).

Clasificacion de la retraccion del globo ocular:

Para evaluar la retraccion del globo ocular, se utiliza el ojo afectado en maxima posicién de
aduccion. Se emplea una escala ubicada en el centro del ancho de la fisura palpebral para
medir la altura de la apertura palpebral y compararla con la del ojo sano en abduccién (3,4):

0: Sin estrechamiento
1: Menos del 25%

2: 25%-menos del 50%
3: 50%-menos del 75%
4: 75% o0 mas

Clasificacion de los movimientos verticales anémalos:

Para clasificar los movimientos verticales anémalos, con el ojo afectado en posicién de
aduccion, se dibuja una linea recta paralela a la linea cantal intermedia desde el centro pupilar
del ojo sano (3,4):

0: La linea biseca la pupila del ojo afectado.

1: La linea se encuentra entre el centro y el margen pupilar.

2: La linea se encuentra entre el margen pupilar y el limbo.

3: La linea se encuentra en el limbo o sobre la esclera.

4: La cornea desaparece por debajo del parpado (signo de semilla de calabaza).

Figura 6. Sistema de clasificacion clinica para la retraccion del globo ocular y movimientos verticales
anomalos. (A) Grado 1 de retraccién y upshoot, (B) grado 2 de retraccién, Imagen tomada de Kekunnaya
R, Negalur M (3).
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Figura 7. Sistema de clasificacién clinica para la retraccion del globo ocular y movimientos verticales
anémalos. (C) Grado 3 de retraccion y upshoot, (D) grado 4 de retraccion y upshoot, Imagen tomada de
Kekunnaya R, Negalur M (3).

Diagnostico diferencial

Los diagnésticos diferenciales deben realizarse con cualquier patologia que genere una
paralisis de los pares craneales oculomotores, como tumores intracraneales, enfermedades
metabdlicas y autoinmunes, o aneurismas intracraneales. También deben considerarse:
paralisis del sexto par, endotropia infantil, sindrome de Moebius o apraxia oculomotora
congénita (2,5).

La mayoria de estas afecciones se pueden diferenciar de la DRS en funciéon de las
caracteristicas clinicas asociadas. Por ejemplo, el sindrome de Duane endotrépio (SD) y la
paralisis congénita del VI par pueden diferenciarse mediante las siguientes caracteristicas (8):

e Retracciéon del globo ocular: En el SD, se observa retraccién del globo ocular en
aduccion, mientras que en la paralisis del sexto nervio esta caracteristica esta ausente.

e Angulo endotropico: Los pacientes con SD presentan un angulo endotrépico
generalmente menor en comparacion con aquellos con pardlisis del sexto par, a pesar
de tener una limitacion similar en la abduccion.

o Déficit de abduccion: En el SD, el déficit de abduccion varia segun la direccion de la
mirada (hacia arriba o hacia abajo), mientras que, en la pardlisis del VI par, la limitacién
es uniforme independientemente de la direccién de la mirada.

Por otro lado, los pacientes con sindrome de Mobius pueden tener dificultades asociadas en
la alimentacién y el habla; en la apraxia ocular motora congénita, hay una incapacidad para
generar sacadas horizontales. Sin embargo, se mantiene la capacidad completa de movimiento
ocular y se observa una mejora gradual con el tiempo. Y en la endotropia infantil, suelen estar
presentes las sacadas de abduccion y la fijacién cruzada (8).
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Tratamiento

El tratamiento no quirdrgico del sindrome de Duane consiste en el uso de gafas o lentes de
contacto para corregir el error refractivo, gafas con prismas para mejorar la posicion
compensatoria de la cabeza y el tratamiento de la ambliopia con terapia estandar (8).

También se ha investigado la eficacia de la toxina botulinica que podria ser un buen
tratamiento alternativo si hay una seleccién adecuada de casos, como la inyeccion en etapas
tempranas de la infancia que puede obviar la necesidad de cirugia mas adelante en el sindrome
de Duane endotrépico (10). En adultos con SD, la toxina botulinica puede tener un papel
diagnostico atil al aportar informacion a los pacientes y establecer expectativas realistas
identificando a los pacientes que probablemente se beneficiaran con un tratamiento quirtrgico
adicional (11). También se han descrito efectos permanentes de la toxina botulinica después de
inyecciones repetidas (12).

Las indicaciones principales para el tratamiento quirtrgico del SD incluyen (1):

e Desviacion ocular significativa en la posicion primaria.

e Grado de postura anémala de la cabeza.

e Gravedad de la retraccion del globo ocular.

¢ Movimientos verticales andmalos estéticamente inaceptables del globo ocular durante
la aduccion.

Antes de operar cualquier caso de sindrome de Duane, es necesario realizar una prueba de
duccion forzada (FDT) para descartar cualquier contractura o fibrosis del recto medial o recto
lateral en el ojo afectado (1).

Cabe destacar que después de una cirugia exitosa, no es posible lograr movimientos
oculares normales en todas las direcciones. Los movimientos anémalos hacia arriba y hacia
abajo (upshoots y downshoots), asi como el enoftalmos, pueden disminuir significativamente,
pero no eliminarse por completo. Todo esto se debe a que la anomalia primaria no puede
corregirse de manera practica. El objetivo de la cirugia es proporcionar una visidon binocular
Unica en la mirada primaria, con una reduccidén estéticamente aceptable de los movimientos
anomalos y el enoftalmos (4).

Opciones quirdrgicas para el sindrome de Duane endotrépico:

e Retroinsercién del recto medial (MRc) unilateral: generalmente se indica en casos donde
el musculo recto medial es estrecho y la cocontraccibn es minima. Se recomienda la
MRc unilateral para desviaciones inferiores a 20 dioptrias prismaticas (PD) de
endotrépico.

e La extension de la retroinsercion se determina en funcibn de las mediciones
preoperatorias en posicion primaria, el grado de restricciéon observado en la prueba de
duccién forzada y las limitaciones en las versiones y ducciones. Es importante que la
retroinsercién en el ojo con SD no exceda los 6 mm, esto se debe a que una MRc mayor
aumenta la probabilidad de causar una limitacion iatrogénica de la aduccién, lo que
comprometeria el campo de visién binocular simple al inducir una exotropia en la mirada
contralateral. Ademas, también puede llevar a una limitacion de la convergencia (12).
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MRc bilateral: se indica en ciertas situaciones como en los casos de endotropia con una
desviacion de la posicion primaria de mas de 20 PD, ya que es poco probable que una
Unica MRc de menos de 6 mm sea suficiente. En segundo lugar, en casos con retracciéon
grave del globo ocular, puede ser necesario retraer el RL junto con el RM, aumentando a
la inversa la endotropia; por lo tanto, retraer el MR contralateral en tales casos también
puede ayudar a corregir la endotropia total. Por Gltimo, la MRc bilateral puede ayudar a
prevenir la contractura del RM en el lado afectado al crear una “presion de fijacion” en el
ojo contralateral. Luego de la cirugia, el RM del ojo que fija recibe una mayor inervacion
para mantener la fijacion, lo que reduce la inervacion de su recto lateral. Esto, a su vez,
reduce el tono inervacional del recto medial del ojo afectado, lo que reduce el riesgo de
su contractura (3,8).

MRc con retroinsercion del LR (LRc): se considera en casos de SD endotropia con co-
contraccién moderada a severa. Esto reduce la inervacién anémala del LR durante la
aduccion (8).

Transposicion de musculos verticales (TRV): Esta indicada en casos de SD endotrépico,
con minima cocontraccién y tiene como objetivo crear fuerzas de abduccion activa
mediante la generacion de tono en el musculo RL a través de los masculos transpuestos
(Figura 8). Sin embargo, la transposicién de ambos musculos verticales presenta varias
limitaciones. Se han observado nuevas desviaciones verticales en el 6-30% de los
pacientes después de la TRV, siendo la hipotropia la mas comdn. La cocontraccién
puede empeorar tras este procedimiento. El principal factor de riesgo de endotropia
residual después de la VRT es la restriccion del musculo recto medial. Casi el 50% de
los pacientes requieren una intervencion secundaria, generalmente una retroinsercion
del muasculo recto medial (MR) ipsilateral, para lograr una alineacion ocular y una
postura de la cabeza aceptables. Ademas, cuando la TRV se combina con la MR,
aumenta el riesgo de sindrome de isquemia anterior (12).
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Figura 8. Variedad de enfoques para la transposicion de los musculos verticales (VRT). Estas imagenes
representan suturas ajustables con lazo corto opcionales y suturas de aumento (fijacion posterior) cuando
corresponda. Imagen tomada de Doyle JJ, Hunter DG (13).

e Transposicion del recto superior (SRT): esta técnica implica la transposicion Gnicamente
del musculo recto superior a la insercién del misculo recto lateral siguiendo la espiral de
Tillaux, dejando intacto el masculo recto inferior. La SRT elimina el riesgo de limitacion
vertical iatrogénica y de isquemia del segmento anterior. Se recomienda en endotropias
de menos de 15 PD con cocontraccion minima. En endotropias de 15 a 25 PD se
combina generalmente con una retroinsercion del musculo recto medial ipsilateral
(Figura 9), con o sin una sutura de aumento (13).

m SR muscle transposition Augmentation suture
A1 MR muscle recession to LR muscle insertion ~-8-12 mm posterior
with adjustable suture to insertion
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Figura 9. Representacion de un procedimiento combinado de transposicion del recto superior (SRT) y
retroinsercion del recto medial con sutura ajustable. Imagen tomada de Doyle JJ, Hunter DG (13).

Opciones quirdrgicas para el sindrome de Duane exotropico:

El tratamiento clasico es una retroinsercion ipsilateral del recto lateral para desviaciones
menores de 20 dioptrias y una retroinsercion bilateral del recto lateral para desviaciones
mayores de 20 dioptrias que puede realizarse de forma asimétrica con una retroinsercion mayor
en el ojo contralateral. Esto puede ayudar a prevenir el empeoramiento de la limitacion de la
abduccion, si esta presente. (12).

En los tipos 2 y 3 de SD, también se puede realizar una retroinsercion supramaxima del RL 'y
una fijacion periéstica del RL (3). Este ultimo procedimiento mencionado consta de un
debilitamiento profundo que da como resultado una desinsercién permanente del masculo del
globo ocular y evita cualquier funcion residual. La sutura del mudsculo recto a la pared orbitaria
también reduce el riesgo de perforacion del globo ocular en comparaciéon con las recesiones
maximas técnicamente dificiles. Otra ventaja es la posibilidad de revertir el procedimiento o
convertirlo en un procedimiento de debilitamiento diferente. Las posibles complicaciones de
este procedimiento pueden incluir lesiones en la glandula lagrimal, cambios en la posiciéon del
parpado, inflamacién periocular y sangrado (4). La fijacion peridstica del RL y la retroinsercién
del musculo recto vertical o miectomia del oblicuo inferior son procedimientos que también se
han recomendado para tratar los movimientos verticales anémalos (8).

La division en Y o Y-split del recto lateral es un procedimiento que se ha recomendado para
tratar especialmente aquellos casos con movimientos verticales andmalos mecanicos
marcados. En este procedimiento, el RL ipsilateral se divide en dos ramas horizontales lo mas
atras posible, desde su insercion hasta 18-20 mm posteriormente y las dos mitades se colocan
a una distancia de 20-22mm entre si. Por lo general, se requiere una retroinsercién del RL de 6-
7mm en parte para reducir la mayor tension debido al estiramiento por la division Y-split y
también para reducir la retraccion debido a la co-contraccion. De esta manera, con esta técnica
cuando el ojo se eleva en aduccion, la mitad inferior del RL se contrae para evitar que el globo
se deslice hacia arriba (1,8).
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RESULTADOS

El trabajo de busqueda, analisis y sintesis de la documentacion obtenida se realiz6 siguiendo
el protocolo PRISMA (Figura 10), donde se extrajeron los siguientes datos: autor y afo, disefio,
pais, y titulo de las publicaciones (tabla 1), y un breve resumen de los puntos claves de cada
articulo que fueron de importancia para la realizacion de este trabajo (Tabla 2).

Numero de registros o citas
identificadas en las blsquedas:

Base de datos (n = 2):

Registros revisados (n =1631)

MNuamero total de registros o citas duplicadas eliminadas (n = 919)

l

Numero total de registros o Registros excluidos
citas Onicas cribadas (n= —* por el titulo (n= 557)
712)
MNumero total de registros o Registros excluidos
citas Unicas cnbadas (n= —| por resumen (n= 103)
155)

L J

Nuamero total de articulos a
texto completo analizados
para decidir su validez

Numero total de
articulos a texto
—* completo excluidos:

("_:52) -Articulos que no
cumplen con todos
los criterios de

Namero total de registros o inclusion (n= 39)

citas unicas cribadas (n=13)

Figura 10. Diagrama PRISMA, con las diferentes fases de la investigacion.
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Es importante sefialar que en este estudio se han incorporado articulos cientificos, y la
revisién exhaustiva de todos estos articulos proporcioné informacién valiosa sobre el sindrome
de Duane, su etiologia, clasificacion y diversos tipos de tratamientos disponibles para mejorar la
calidad de vida y abordar esta patologia de manera efectiva.

Tabla 1. Caracteristicas de los estudios incluidos en la revision

Autor y afio Titulo de la publicacion Tipo de Pais Poblacion de
articulo estudio
1.Gaur N, Sharma P. Manejo del sindrome de Revision India  Poblacién
(2019) retraccion de Duane: Un sistematica general
enfoque simplificado
2.Hernandez A, Sindrome de Duane tipo Il Revision Cuba  Pediatricay
Naranjo R, Sibello S, con upshoot marcado sistematica adulta joven
Pons L, Fernandez
0. (2018)
3.Kekunnaya R, Sindrome de retraccion de Revision India  Poblacion
Negalur M. (2017) Duane: causas, efectos y sistematica general
estrategias de manejo
4.Prasad P, Saxena Sindrome de Duane: una Revisién Taiwan Poblacién
A, Saxena R. (2023) visién general del manejo narrativa general
actual
5.Sartori P, Odesser  Sindrome de retraccion de Revisién Argentin  Pediatrica
M, Alvarado L, Duane narrativa a
Sande F. (2017)
6.Steyn A, Grotte R,  Sindrome de retraccion de Revision Sudafric Pediatrica
Tinley C. (2019) Duane en una cohorte de sistematica a
nifos sudafricanos: una
revision clinica de 20 afios
7.Niyaz L, Tural S, Andlisis de microrrayos Revision Turquia Poblacion
Yucel OE, Can E, cromosbémicos de pacientes  sistematica general
Ariturk N, Celik ZB, con sindrome de retraccion
et al. (2018) de Duane.
8.Muni I, Kumar B.  Sindrome de retraccion de Revision India Poblacion
(2023) Duane sistematica general
9.Khorrami M, Caracteristicas refractivasy  Revision Iran Poblacion
Akbari MR, Sadeghi ambliopia en el sindrome de sistematica general
M, Masoomian B, retraccion de Duane: una
Mirmohammadsade Fevision de 582 pacientes
ghi A, Khalaf MM.
(2024)
10.Sener EC, Yilmaz Inyeccidn de toxina Revision Turquia Pediatrica
PT, Fatihoglu OU. botulinica A en pacientes sistematica

(2019)

con sindrome de Duane
endotropico de hasta 2 afios
de edad
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11.Anand K, Hariani
A, Kumar P, Rastogi
A, Dutta P, Krishnan
A. (2022)

Sindrome de retraccion de Revision India  Adultos
Duane: el papel de la sistematica

inyeccion de toxina

botulinica A en adultos y su

impacto en la calidad de

vida en una poblacién india

12.Akbari MR, Tratamiento quirargico del Revision Irdn Poblacion
Manouchehri V, sindrome de retraccién de sistematica general
Mirmohammadsade Duane
ghi A. (2017)
13.Doyle JJ, Hunter  Procedimientos de Revisién Estados Poblacion
DG. (2019) transposicion en el sindrome sistematica  Unidos general

de retraccién de Duane

Tabla 2. Resultados de la investigacion.

Autor y afo Resumen de la publicacion

1.Gaur N, Sharma P.
(2019)

Este estudio aborda la etiopatogenia del sindrome de
Duane, asi como las caracteristicas clinicas del mismo y los
diversos tratamientos segun el tipo de SD que se presente.

2.Hernandez A,
Naranjo R, Sibello S,
Pons L, Fernandez O.
(2018)

Da a conocer la clasificacion del SD, enfocandose en el tipo
2, y presentando casos de SD exotrépico con upshoot
marcado y su tratamiento con reseccion del RL mas Y split.

3.Kekunnaya R,
Negalur M. (2017)

Menciona los aspectos histéricos de esta enfermedad y la
evolucion del conocimiento acerca del SD a través del
tiempo. Ademas de la demografia, patogenia, clasificacion y
tratamiento.

4.Prasad P, Saxena A,
Saxena R. (2023)

Este articulo enfatiza las diferentes clasificaciones que
puede tener el SD, ademas de su diagndstico y manejo
quirdrgico.

5.Sartori P, Odesser M,
Alvarado L, Sande F.
(2017)

Analiza la importancia de hacer una correcta anamnesis,
exploracién clinica y estudios por imagenes como la RM
para el posterior tratamiento de esta patologia.

6.Steyn A, Gritte R,
Tinley C. (2019)

Este articulo describe las caracteristicas clinicas del
sindrome de retraccion de Duane en una cohorte de nifios
sudafricanos y analiza las diferencias entre grupos étnicos.
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7.Niyaz L, Tural S,
Yucel OE, Can E,
Ariturk N, Celik ZB, et
al. (2018)

Destacan la heterogeneidad genética del sindrome de
Duane. Este estudio enfatizo el conocimiento de que varias
variaciones del nimero de copias cromosémicas en varias
regiones cromosémicas estan involucradas en la aparicion
de este sindrome.

8.Muni I, Kumar B.
(2023)

Este estudio revisa la evaluacion y el manejo disponible
para el SD, e informa sobre las causas de este sindrome.

9.Khorrami M, Akbari
MR, Sadeghi M,
Masoomian B,
Mirmohammadsadeghi
A, Khalaf MM. (2024)

Los hallazgos de este estudio a gran escala indicaron que
los diferentes tipos de SD estan asociados con diferentes
agudezas visuales, errores refractivos y
prevalencia/gravedad de la ambliopia.

10.Sener EC, Yilmaz
PT, Fatihoglu OU.

Este estudio evalla el papel de la inyeccion de toxina
botulinica como tratamiento primario para pacientes

con sindrome de retraccion de Duane endotrépico <2 anos
de edad.

11.Anand K, Hariani
A, Kumar P, Rastogi A,
Dutta P, Krishnan A.
(2022)

Este estudio evalla el papel de la toxina botulinica en el
tratamiento de adultos con sindrome de retraccion de Duane
y su impacto en la calidad de vida.

12.Akbari MR,
Manouchehri V,
Mirmohammadsadeghi
A. (2017)

Informa sobre los beneficios y limitaciones de las diversas
técnicas quirargicas utilizadas para el tratamiento del SD.

13.Doyle JJ, Hunter
DG. (2019)

Evolucién de las técnicas quirdrgicas de transposicion de los
musculos rectos verticales del ojo usadas para el
tratamiento de ciertos casos de sindrome de Duane.
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CONCLUSIONES

Este estudio ha permitido revisar exhaustivamente las investigaciones actuales sobre las
causas del Sindrome de Duane, estas pueden atribuirse a un conjunto de anormalidades
mecanicas, de inervacién, neurolégicas y genéticas, las cuales pueden ocurrir de manera
aislada o interactuar entre si, dando lugar a diversas presentaciones clinicas y a un complejo de
anomalias oculares y sistémicas. La redistribucion anémala de fibras nerviosas procedentes del
subnucleo del Ill par craneal debido a la hipogenesia o agenesia del nucleo y tronco del VI par
craneal es lo que explica los tres tipos del sindrome de Duane. El tipo | de Huber, es la forma
mas frecuente de este sindrome, mientras que el tipo Il de Huber es la forma menos comun.

Los pacientes con sindrome de Duane tipo | unilateral suelen presentar endotropia con
mayor frecuencia que exotropia. En contraste, aquellos con tipo Il muestran exotropia, y los
pacientes con tipo Il muestran tanto endotropia como exotropia de manera igualmente comun.
En los casos bilaterales de SD, las presentaciones pueden variar considerablemente segun el
tipo de afectacion en cada ojo. Esta clasificaciébn basada en la desviacién de la posicion
primaria como endotrépica, exotrépica u ortotropica suele ser mas relevante que la clasificacion
de Huber para la planificacion quirdrgica.

Investigaciones recientes han proporcionado una mayor comprension de la base genética de
esta enfermedad, pudiendo presentarse en forma hereditaria con caracter autosémico
dominante generalmente e involucrando alteraciones en genes como el CHN1, SALL 4 y
HOXAL. Estos conocimientos abren camino a un mayor comprension, diagnostico y manejo de
este sindrome.

Existe la necesidad de una evaluacion sistémica detallada y un andlisis genético de ser
posible para el paciente, ya que el SD puede estar asociado a otras anomalias congénitas,
tanto oculares como sistémicas, siendo mas frecuentes la sordera de percepcién, las
alteraciones vertebrales, renales y cardiacas. La comln asociacién del SD con anomalias
congénitas se ha denominado sindrome de Duane plus.

El diagndstico principal de este sindrome es clinico, y en este trabajo se ha informado sobre
la importancia de una adecuada historia clinica, junto a un correcto examen fisico, neuroldgico y
oftalmologico, como la exploracion de los movimientos binoculares. Por otro lado, como
diagnéstico diferencial es preciso tener en cuenta las paralisis oculomotoras, la presencia de
tumores y aneurismas intracraneales o enfermedades metabdlicas autoinmunes.

Dado que el sindrome de Duane puede mostrar una presentacién clinica variable, el plan de
tratamiento en estos pacientes debe individualizarse segun la gravedad de cada caso, aunque
cabe destacar que la mayoria de estos pacientes no necesitan tratamiento quirlrgico ya que las
manifestaciones clinicas que presentan suelen ser leves, como una limitacion en la aduccién y
una ligera torticolis. De hecho, entre las indicaciones para el tratamiento quirdrgico del SD
incluyen una desviacion ocular significativa en la posicibn primaria, una postura andmala
marcada de la cabeza o torticolis inaceptable, la retraccién desfigurante del globo ocular al
intentar la aduccién y movimientos verticales andémalos y marcados del globo ocular durante la
aduccion.
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Es fundamental tener presente las diversas técnicas quirargicas empleadas en los diferentes
casos de SD que van desde la retroinsercion de los musculos rectos laterales y mediales, la

transposicion de los rectos verticales, la division en Y del recto lateral (Y-split), la fijacion
peridstica, entre otros.

Entre los multiples procedimientos quirargicos descritos para tratar este sindrome el mas
predominante es la retroinsercién del recto medial del ojo afectado. En los ultimos afios se ha
utilizado cada vez mas la técnica de Y-split para minimizar los movimientos verticales anomalos.
Para finalizar, es importante enfatizar el hecho de que la patologia primaria nunca se puede
tratar por completo, sin embargo, actualmente, gracias a estas diversas opciones quirargicas es
posible proporcionar resultados positivos para el paciente y su motilidad ocular y corregir la

torticolis marcada ademas de ser resultados estéticamente aceptables en gran cantidad de
casos.
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ANEXOS

Figura 11. (a) Déficit de abduccién en un paciente con SD endotropico izquierdo tratado exitosamente
solo con SRT (b). Tomado de Gaur N, Sharma P (1).

Figura 12. Fotografia preoperatoria de un paciente con SD exotrépico en el ojo izquierdo. El paciente se
someti6 a una retroinsercion supraméxima de RL (15 mm) en el ojo afectado, lo que produjo una mejora
en la exodesviacidn, pero aln tenia una exotropia residual (b) que se corrigié mediante una retroinsercion
de RL en el otro 0jo, lo que provoco ortotropia (c). Tomado de Gaur N, Sharma P (1).
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d.

Figura 13. (a) Exotropia en posicion primaria. (b) Marcado upshoot al intento de aduccion en el 0jo. (c)
Ortotropia en posicién primaria tras reseccion del RL mas Y split. (d) disminucion del upshoot en el ojo
izquierdo. Tomado de Hernandez A, Naranjo R, Sibello S, Pons L, Fernandez O. (2).
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Figura 14. Fotografia clinica preoperatoria de un paciente con orto-DRS con retraccién ascendente
manejada con éxito con retroinsercion del recto medial y retroinsercion del recto lateral con divisién en Y.
Tomado de Gaur N, Sharma P (1).

Figura 15. (a) Fotografia clinica preoperatoria de un paciente con eso-DRS bilateral manejado con éxito
con recesiones de RM bilaterales (b). Tomado de Gaur N, Sharma P (1).
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