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Sindrome de Duane tipo 3 bilateral: uma entidade rara

Bilateral Duane syndrome type 3: a rare entity
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Descritores: RESU MO

Sindrome da retragdo de A sindrome de Duane é um disturbio ocular raro que causa estrabismo congénito. Resulta de uma
Duane; Transtornos da falha do nervo abducente (VI par craniano) em inervar o musculo reto lateral, além de uma inervagdo
motilidade ocular; Estrabismo; andémala desse musculo pelo nervo oculomotor (lll par craniano). A sindrome é caracterizada por
Oftalmoplegia; Nervos cranianos movimentos restritos de aducgdo e abdugdo, estreitamento da abertura palpebral, movimentos oculares

andémalos e retragdo do globo ocular. Afeta cerca de 0,1% da populagéo e representa 1 a 4% dos casos
de estrabismo. E geralmente unilateral e mais comum em mulheres. O objetivo deste relato de caso
foi demonstrar uma forma atipica da sindrome de Duane, aprimorando o diagnéstico da doenca e
oferecendo maior suporte a comunidade médica. A sindrome de Duane sempre deve ser lembrada no
diagnostico diferencial nos casos de estrabismo, e os portadores devem sempre ser avaliados quanto
a outras anormalidades sistémicas, especialmente nos casos bilaterais.
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01212055 ABSTRACT

Duane Syndrome (DS) is a rare ocular disorder that causes congenital strabismus. It results from a failure

29/27;(?205: of the abducens nerve (VI cranial nerve) to innervate the lateral rectus muscle, in addition to anomalous
innervation of this muscle by the oculomotor nerve (Ill cranial nerve). The syndrome is characterized by
Autor correspondente: restricted movements of adduction and abduction, narrowing of the palpebral fissure, abnormal ocular
 Vinicius Sande Miguel movements, and globe retraction. It affects about 0.1% of the population and accounts for 1-4% of
Rua Andrade Pinto 18, Fatima, Niterdi, . . . . .
RJ. Brasil strabismus cases. It is usually unilateral and more common in women. The purpose of this case report
e-mail: viniciussandeoftalmo@gmail.com is to demonstrate an atypical form of DS, enhancing the diagnosis of the disease and providing the

medical community with greater support. DS should always be considered in the differential diagnosis of
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Hocn: - reaiza 2 strabismus cases, and patients should always be evaluated for other systemic abnormalities, especially
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INTRODUCAO
A sindrome de Duane (SD) é uma patologia rara responsa-
vel pelo estrabismo congénito. Resulta da falha do nervo
abducente (VI par craniano) em inervar o musculo reto
lateral, associada a inervacao anémala dessa musculatura
pelo nervo oculomotor (III par craniano), sendo caracteri-
zada como denervagio craniana congénita. Sua apresen-
tacdo clinica reine movimentos de aducao e abducao res-
tritos, estreitamento na abertura palpebral, movimentos
andmalos e retrac¢do do globo ocular.®?

Este trabalho foi aprovado pelo Comite de Etica em
Pesquisa do Hospital Universitario Anténio Pedro com
numero CAAE 83919924.1.0000.5243.

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 5 anos, com leve atraso do
desenvolvimento neuropsicomotor, vem ao ambulatério
de estrabismo do Hospital Universitario Antonio Pedro
para avaliacdo de dificuldade para olhar para os lados ob-
servada pela mée desde o primeiro més de vida. Segundo
ela, o paciente precisa realizar rotacdo de cabeca latero-
lateral para poder acompanhar objetos. Histéria pato-
logica pregressa, histéria familiar e histéria gestacional
eram sem dados dignos de nota. Ao exame oftalmolégico
apresentou acuidade visual com correcdo de 0,01 em OD
e 0,67 em OE, refracdo estatica objetiva de +1,50 () -1,00
cil 90° em OD e +0,50 () -2,00 cil 90° OE. Exame biomi-
croscopico e fundoscopia sem alteragdes dignas de nota.
Ectoscopia com leve exotropia (XT) em OD. Hirschberg
descentrado em OD com luz em regido de borda pupilar
nasal. Motilidade ocular extrinseca evidenciando restri-
¢do importante de aducdo e abducdo em AQ, piora da XT
ao olhar para cima, leve esotropia (ET) ao olhar para baixo,
com movimento de elevacdo de sobrancelha esquerda e
leve retracdo palpebral ao tentar elevar, aduzir e abduzir
OE como demonstrado na figura 1. Cover-uncover: exo-
tropia fixa OD. Aparenta realizar torcicolo para a direita
eventualmente. Aparenta piscar lentificado e incompleto
em OD em comparagao com OE. A ressonancia magnéti-
ca de encéfalo e drbitas demonstrou sexto par craniano
ndo identificado em sua topografia habitual; enoftalmia
bilateral mais proeminente a esquerda; redugao volumé-
trica dos retos laterais de AO mais proeminente a esquer-
da, como demonstrado nas figuras 2 e 3.

DISCUSSAO

Aincidénciada SD é cerca de 0,1% na populacdo geral e res-
ponsével por 1 a 4% dos casos de estrabismo. E geralmen-
te unilateral (90%) e mais comum em mulheres (80%).%

Figura 1. Motricidade ocular extrinseca.

Figura 2. Ressonancia magnética de encéfalo.

Em sua maioria, sdo casos esporadicos, mas podem ocor-
rer casos de heranca autossémica dominante.®’ Quando
apresenta bilateralidade, pode vir associada a achados sis-
témicos, como alteracdes esqueléticas, cardiacas e genitu-
rinérias."”

A classificacdo de Huber separa a SD em trés tipos,
conforme a apresentacao clinica. A SD tipo 1 é a mais
comum, com uma abduc¢ao muito limitada, com aducdo
menos afetada. A tipo 2 apresenta abduc¢do normal ou
pouco afetada, sendo a aducdo muito restrita. Ja a tipo 3
possui ambos 0s movimentos extremamente limitados.®
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Figura 3. Ressonadncia magnética créanio e érbitas.

Além disso, a SD pode ser classificada como um dis-
tarbio de desnervacdo craniano congénito. Essa classifi-
cagdo abrange um grupo de anormalidades congénitas,
ndo progressivas, esporadicas ou familiares, que resultam
de erros de desenvolvimento inervacional dos musculos
oculares e faciais, como a sindrome de Moebius e a fibrose
congénita dos musculos extraoculares.

A etiopatogenia estd descrita como uma lesdo em-
briondria por volta de 4 a 8 semanas de vida intrauterina,
capaz de levar a aplasia ou a hipoplasia do nticleo do sexto
nervo, associada a desnervacao do reto lateral.

Seu diagnostico é essencialmente clinico. Retragdo
do globo ocular, posicdo anémala da cabega, incapa-
cidade de realizar aducdo e abducédo do olhar sdo co-
memorativos clinicos que levantam a possibilidade
diagnostica. Além disso, erros de refragdo e ambliopia
podem estar presentes. Muitos pacientes apresentardo
rotacdo laterolateral como forma de adaptacdo motora
para manutenc¢ao da visdo Uinica binocular, sendo um
relato frequente.!

A presenca de achados clinicos, como estreitamento
da rima palpebral, défice de abdugao ou adugao, enoftal-
mia na tentativa de movimentacdo horizontal e em al-
guns casos o upshoot ou downshoot provocado pelo efeito
rédea, praticamente exclui a possibilidade de paralisia
secundaria de VI. Outra condicdo a ser diferenciada é a
sindrome de Moebius que inclui, além de limita¢es da
movimentag¢do horizontal, a paralisia do facial nos casos
tipicos. Os avancos em radiologia permitiram a detec¢ado
de anomalias inervacionais encontradas nos exames des-
ses casos, dando novos rumos na compreensao da sindro-
me descrita em 1905, por Stilling e Turk.©7)

O tratamento ndo cirtrgico depende dos achados of-
talmolégicos. Oculos e lentes de contato sdo empregados
para correcdo dos erros de refracdo. Oculos prismaticos
podem corrigir a posicdo compensatoéria da cabega em ca-
sos leves. A ambliopia pode ser manejada com a oclusdo
do olho de melhor visdo, sendo que sua detecgao precoce
potencializa a resposta terapéutica.

Jaaintervencdo cirdrgica com a abordagem do muscu-
lo extraocular, embora ndo curativa, deve ser considerada
quando ha postura compensatéria sintomatica da cabeca,
desvio no olhar primério causando diplopia ou ambliopia e
desfiguracdo do upshoot ou downshoot na adugao.”

Existem diversas técnicas cirtrgicas que variam com a
apresentacdo clinica: esotrépica, exotrépica, bilateral, entre
outros. O objetivo é corrigir a postura da cabega, o desvio do
olhar e a retracdo do globo ocular, mas deve-se considerar
que, mesmo com cirurgias bem-sucedidas, as alteracdes ndo
sdo completamente eliminadas, ja que a causa primaria ndo
pode ser corrigida com uma técnica cirtrgica.

Por fim podemos concluir que a Sindrome de Duane
é uma condigdo rara que requer diagnostico precoce para
possibilitar tratamentos curativos ou corretivos, evitando
prejuizos na qualidade de vida dos pacientes. O diagnés-
tico baseia-se principalmente na avaliagdo clinica, com-
plementada por exames de imagem, sendo importante
diferencia-la de outras neuropatias oculares congénitas.
O tratamento, tanto clinico quanto cirirgico, tem como
objetivo melhorar a funcédo visual e corrigir desalinha-
mentos e posturas compensatorias. A identificacao e in-
tervencao precoces sdo essenciais para prevenir a amblio-
pia e garantir uma melhor qualidade de vida.
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