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RESUMEN:

vertebral (espinas bifidas).

de Medicina Interna y de ORL.

Aportamos un caso de Sindrome de Duane
asociado a malformaciones sistémicas, a nivel
del oido medio (hipoacusia) y a nivel de columna

Recordando que estas asociaciones son lo
suficientemente frecuentes, 1/3 de los casos,
como para justificar la biisqueda de las mismas,
remitiendo a todos estos enfermos a los servicios

This report discribes a Duane’s syndrome
assotiated with otolaryngologis (medium hea-
ring) and vertebral columm’s malformations.

The frecuency of these assotiations (1 /3 of the
cases), would justify the research of the patients
by the internal and O.R.L. Medical Services.

SUMMARY:

SINDROME DE STILLING TURK
DUANE

El sindrome de Stilling-Turk-
Duane es un trastorno congénito de
la motilidad ocular responsable de
aproximadamente el uno por ciento
de todos los casos de estrabismo.
Estos autores describieronen 1887,
1896 y 1905 respectivamente una
entidad sindrémica a la que deno-
minaron “Sindrome de retraccién
congénita” caracterizado por: a)
Ausencia o marcada limitacién en
la abduccion; b) Estrechamiento de
la hendidura palpebral, con retrac-
cion del ojo afecto en la adduccidn;
¢) Normal o ligeramente defectuosa
adduccidn; d) Frecuente elevacion o
descenso oblicuo del ojo afecto en
adduccién. “(3), (8), (9), (10)”

Con el paso del tiempo Se.. fue
constatando que no todos los &asos
de sindrome de retraccion presen-
taban las manifestaciones que|ini-
cialmente fueron descritas como
tipicas, apareciendo diferentes for-
mas clinicas que ciertos autores
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intentaron sistematizar MALBRAN
(1959) (7), LYHE y BRIDGEMAN
{1959) (6), BROWN (1958) (1), y
HUBER (1974) (11), esta altima es
la que actualmente es aceptada.
HUBER (1974} (11) propone una
nueva clasificaciéon de este sindrome

- en la que se intentan correlacionar

los hallazgos clinicos y electromio-
graficos, agrupandolos en tres tipos
clinicos:

Tipo I: Marcado déficit de abduc-
cion con adduccion normal o mini-
mamente afectada.

Tipo II: Marcado déficit en la
adduccion con abduccion normal: o
minimamente afectada.

Tipo HI: Marcado déficit tanto de
la adduccién como de la abduccion.
La incidencia de esta entidad ha
sido estudiada por diferentes auto-
res aceptandose las cifras del 1-2%
de todos los estrabismos. La enti-
dad es mas frecuente en mujeres y
en el ojo izquierdo ambos con rela-
cion 2/1. La forma clinica mas fre-
cuente es la de tipo I de Huber.

Puede existir o no estrabismo
asociado en posicidén primaria de
mirada; de existir estrabismo la
forma clinica mas frecuente es la
esotropia en relacion 4:1; es relati-
vamente frecuente en los casos en
que existe desviacién ocular el que

aparezca un torticolis compensa-
dor, gracias al cual mantienen en
esta posicibn una adecuada bi-
nocularidad.

La condicién es bilateral en el 15
al 20% de los casos y se ha descrito
cierto grado de anisometropia en el
ojo afecto (4).

Han sido descritas como frecuen-
tes la asociacién de este sindrome
con malformaciones oculares (mi-
croftalmos, colobomas, etc.) y sis-
témicas (2), (5) Sindrome del pri-
mer arco branquial, trastornos es-
queléticos (S. de Klippel-Feil), es-
pina bifidas e hipoacusia.

La asociaciéon con malformacio-
nes sistémicas aparece en el 30% de
los casos lo que justifica el realizar
un estudio sistémico en todos los
afectados del sindrome.

La etiopatogenia de esta entidad
ha sidoy sigue siendo en la actuali-
dad objeto de gran controversia. Los
primeros autores intentaron bus-
car la explicacién de los fenémenos -
producidos en este sindrome en
causas estructurales y anatémicas
como la inelasticidad y fibrosis de
ciertos musculos en particular del
recto medio; pero desde los estudios
electromiograficos realizados por
BREININ 1957 se demostro que en
la patogenia se encuentran involu-
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Sindrome de duane y

malformaciones asociadas

crados fengmenos inervacionales
mas que anatomicos (11) y que la
retraccion del globo a la adduccion
se debe a la cocontraccion anomala
de los musculos recto lateral y recto
medio.

Recientemente autores de presti
gio como VON NOORDEN piensan
que pueden ser varios los factores |
etiologicos involucrados, inervacio-
nales por un lado y estructurales
por otro.

CASO CLINICO

AN.F.F. varon de diecinueve anos
(fig. 1) esatendido en nuestro servi-
cio de oftalmologia alegando un
defecto motor ocular en el ojo
izquierdo. que padece desde el naci
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sion de ese ojo sin aparecer
diplopia.

El caso fue englobado dentro de
un sindrome de retraccion congé-
nita de Stilling-Turk-Duane, en un
estado intermedio entre el tipo I
(pardlisis de la abduccion con re-
traccion de la adduccion)y el tipo 111
(paralisis de la adduccion y de la
«bduccion, con retraccion en el
intento de adduccion) de la clasifi-
cacion de Huber.

Para descartar otras malforma-
ciones asociadas fue remitido al
servicio de ORL y Medicina Interna
queencontraron una hipoacusia de
transmision en las frecuencias 125,
250, 1.000 c¢/s en ambos oidos y la
existencia de una espina bifida cer-
vical (fig. 4. A) y otra espina bifica a
nivel de S, (fig. 4, B) que eran
asintomaticas.

Respecto al tratamiento, se trata
de un caso en el cual esta contrain-
dicada la intervencién quirtirgica
pues consigue ortoforia en POM vy

- >

miento no teniendo familiares afec-
tos del mismo proceso.

A la exploracién destaca:

—Isocoria y reflejos pupilares
normales.

—Agudeza visual de la unidad en
cada ojo tomada en PPM (posicion
primaria de mirada).

—Polo anteriory medios transpa-
rentes normales.

—Fondos de ambos ojos normales.

—Exploracion de la motilidad
ocular:

a) Ortoforia en PPM alcanzando
vision binocular y cierto grado
de vision estereoscopica (fig. n®
2, BJ.

b) Enladextroversion (fig. n° 2,
A) se aprecia una limitacion en
la adduccion en el ojo izquierdo
acompanada de una evidente
disminucion de la hendidura
palpebral y cierto grado de
retraccion del globo ocidar. me
Jjor apreciada esta ultima en la
fig. n° 3. Neutraliza la vision del |
ojo izquierdo en la destrover-
sion sin aparecer diplopia.

c) En la levoversion (se manda
mirar a la izquierda, fig. n°® 2,
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‘C) aparece una paralisis com
pleta en la abduccion del ojo
izquierdo, neutralizando la vi-

Foto n" 2 Estudio de las versiones oculares: A] Dextroversion. B) P.P.M. C) Levoversion.

ninguna de las técnicas quirurgi-
cas actuales consiguen mejorar el
déficit de la abduccion.

B |

Foto n° 3: Valoracion de la retraccion ocular: Hemos trazado una linea que une la parte interna de
dos hmares de la cara del paciente y a partir de esta linea de reférencia, hemos trazado una

(flecha grande) hacia el polo anterior del ojo. Comparese las distancias entre la figura A (P.P.M.) frente
a la figura B (Abduccion). La retraccién ocular es de 4 mm. en la posicién B,



Foto n° 4: Malformaciones de la
‘golumm vertebral asociadas:

' A) Espina bifida cervical.

B) Eepina bifida sacra.
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