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Sindrome de pseudo-Duane secundario a Schwannoma de nervio abducens:
Reporte de caso y revision

Pseudo-Duane syndrome secondary to abducens nerve schwannoma: Case report and review
Juan Carlos Bustos Orellana’, Cristian Salgado Alarcon’, Sebastian Bravo-Grau?

Resumen

Reporte de caso de sindrome de pseudo-Duane asociado a schwannoma de nervio abducens y neurofibromatosis tipo 2 (NF2). Este
sindrome es raro, caracterizado por limitacion en abduccion, retraccién ocular, disminucién de hendidura palpebral en abduccién y
restriccion del recto medial ipsilateral en test de duccién forzada. La NF2 es también una enfermedad infrecuente caracterizada por
tumores de sistema nervioso central y periférico. Los schwannomas de nervio abducens son también poco frecuentes, y se presentan
comunmente con diplopia. Se revisan brevemente estas enfermedades. Es el primer caso reportado de pseudo-Duane secundario a

schwannoma de nervio abducens y NF2 segun nuestro conocimiento.
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Abstract

A pseudo-Duane syndrome case associated with abducens nerve schwannoma and neurofibromatosis type 2 (NF2) is presented. This
syndrome is a rare disease characterised by abduction limitation, ocular retraction, narrowing of the palpebral fissure in abduction, and
ipsilateral medial rectus restriction on forced duction test. NF2 is also an uncommon disease which is characterised by peripheral and
central nervous system tumours. Abducens nerve schwannomas are also uncommon and presents usually as diplopia. A short review
of these diseases is given. This is the first case of pseudo-Duane secondary to abducens nerve schwannoma, to our knowledge.
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Introduccién (Murthy, 2008), metastasis de cdncer de mama (Duane et al., 1976;

El sindrome de pseudo-Duane fue descrito en 1976 por Duane y sindrome paraneoplasico (Cabrillo et al., 2010). Se presenta un caso
Schatz. Es también conocido como sindrome de Duane inverso, de pseudo-Duane de origen tumoral.

reverso, restrictivo o en espejo. Es una enfermedad rara que se ..
Caso clinico

caracteriza por limitacion en abduccion, retraccion ocular, dis-

minucién de hendidura palpebral en abduccioén, y restriccién de
recto medio ipsilateral en test de duccion forzada. La etiologia de
este sindrome se ha descrito como secundaria a trauma (Duane
et al., 1976; Gittinger et al., 1986; Pelit, 2016; Hee et al., 2009),
acortamiento congénito de recto medial (Lew et al., 2000), banda
fibrosa entre recto medial y pared orbitaria (Chatterjee et al.,
1991), cicatrizacidn postquirurgica (pterigion (Duane et al., 1976;
Khan, 2005), dermolipoma (Von Noorden, 1980), miocisticercosis

Se presenta a la consulta un paciente de sexo masculino de 20
anos de edad, con historia de hamartomas de cuero cabelludo
removidos quirirgicamente en 2 ocasiones, sin otros antecedentes
mérbidos. Refiere 5 aios de diplopia horizontal en la mirada hacia
la derechay posicion anormal de cabeza. Al examen fisico, presenta
agudeza visual mejor corregida logMAR 0,04 (20/22 Snellen) en ojo
derecho y logMAR 0,1 (20/25 Snellen) en ojo izquierdo, motilidad
con limitacién del 80% en abduccion del ojo derecho (Figura 1),
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disminucion de la hendidura palpebral en aduccion, cover test
con endotropia (ET) derecha que alterna con ET izquierda, test de
Hirschberg evidencia una leve ET de 3°, giro de cabeza a izquierda
con ortotropia en su posicion anémala. Vision de colores y reflejos
fotomotores normales en ambos ojos. En polo anterior destaca
catarata polar posterior central pequefa en ojo derecho. Fondo
de ojo con nervio 6ptico de aspecto normal, sin otros hallazgos
patoldgicos. Se solicita resonancia nuclear magnética (RNM) para
descartar patologia secundaria, que evidencia schwannomas en
nervio abducens derecho (Figura 2), nervio vestibular y menin-
gioma espinal en C1, que configuran un cuadro radioldgicamente

compatible con neurofibromatosis tipo 2 (NF2).

Figura 1: Fotografia de posiciones de mirada. Se nota minima endotropia
en posicién primaria de mirada, limitacion del 80% en abduccién del ojo
derechoy disminuciéon de hendidura palpebral en aduccién en ojo derecho.

Figura 2: Secuencia T1 de resonancia nuclear magnética de cerebro. Se
identifica un tumor ovoideo en nervio abducens derecho en su posicién
cisternal.

Discusion

NF2 es una enfermedad rara, autosémica dominante. Mutaciones
esporadicas también han sido identificadas. Hay una mutacion del
gen NF2 es un gen supresor de tumores, localizado en el brazo
largo del cromosoma 22, que codifica para la proteina merlina.
Esto lleva a una sefial mitogénica descontrolada y a génesis de
tumores. Se presenta tipicamente con sordera y ciertos hitos radio-
I6gicos como schwannomas vestibulares bilaterales junto a otros

tumores de sistema nervioso central y periférico (Von Noorden,
1980). Entre sus manifestaciones oculares encontramos cataratas
(subcapsulares posteriores y corticales periféricas) y membrana
epirretinal (Kaiser-Kupfer et al., 1989; Bosch et al., 2006). Hallazgos
menos comunes son meningiomas de nervio 6ptico (Bosch etal.,
2006), gliomas de disco éptico (Dossetor et al., 1989), hamartomas
combinados de epitelio pigmentario retinal y retina (Sivalingam et
al. 1990), nédulos de Lisch y anormalidades de nervios craneales.
Todos los nervios craneales pueden estar comprometidos, y esto
podria manifestarse como estrabismo (Tonsgard & Oesterle, 1993;
Feuchtetal., 2008), pérdida de visién o queratopatia neurotrofica.
El estrabismo puede ser de cualquier tipo, tanto comitante como
no comitante (Feucht et al., 2008). RNM es el método de imagen
de eleccidn para el estudio de pacientes con sospecha de NF2.

Los schwannomas, por otra parte, son tumores que comprometen
las células de Schwann de las neuronas mielinizadas. Estos pueden
identificarse como masas focales de crecimiento excéntrico bien
definidas desde un nervio craneal (Rato et al., 2012). Schwannomas
de nervios oculomotores son raros, y de ellos los que afectan el
nervio abducens son los menos comunes, comprendiendo el 13%
deellos (Nakamura et al., 2002). Estos se presentan en 3 escenarios:
aislados, asociados a neurofibromatosis o asociados a schwanno-
matosis (Rato et al., 2012). Usualmente estos casos se presentan
como una paresia de sexto nervio craneal.

Los schwannomas de nervio abducens han sido clasificados por
Tung (Tung et al., 1991) basados en su localizacién anatémica y
sus sintomas y se dividen en tipo 1 a aquellos ubicados en el seno
cavernoso, generalmente asociados a paresia de abducens y cefalea;
y tipo 2 que se localizan en el drea prepontina con sintomas de
hipertension intracraneal. Casos muy raros de schwannomas de
nervio abducens intraorbitarios se han reportado. El uso de neuroi-
magenes es muy Util para su diagndstico, pero su diagnéstico final
esta basado en la histologia y en la respuesta clinica a la cirugia (Li
etal., 2015). Casos extracavernosos se han resecado por distintas
vias, generalmente por un abordaje retrosigmoideo suboccipital
lateral simple, con recuperacion potencial de la funcién nerviosa
(Lida et al., 2016).

Conclusion

Finalmente, nuestro paciente decide no intervenir de momento su
estrabismo ni sus tumores, ya que no presenta otros sintomas y ni
la diplopia ni el giro de cabeza afectan significativamente su calidad
de vida. Aunque no hemos podido confirmar este caso histoldgi-
camente, quirdrgicamente o por respuesta clinica postoperatoria,
las neuroiméagenes y el cuadro clinico son altamente compatibles
con el diagndstico. Este es un cuadro atipico de sindrome de
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pseudo-Duane especialmente por la disminucién de hendidura
palpebral en aduccién en vez de abduccién. Es importante men-
cionar que la prueba de duccién forzada no se realizd en nuestro
paciente pues no se intervino quirdrgicamente, ya que el mejor
contexto para su realizacién es bajo anestesia general. Este caso
corresponde, a nuestro conocimiento, el primer caso reportado
de esta condicién secundaria a schwannoma de nervio craneal
asociado a NF2.
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