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Le syndrome de Stilling-Duane :
un diagnostic a connaitre
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Stilling-Duane syndrome: A diagnosis to be known
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RESUME

Le syndrome de Stilling-Duane est une affection congénitale rare responsable d'une limitation
des mouvements oculaires horizontaux en rapport avec une agénésie partielle ou totale du
noyau ou du nerf abducens (VI) associée a une innervation aberrante du droit latéral par les
fibres du nerf oculomoteur (Ill). Dans sa forme clinique la plus fréquente, le type 1, il existe un
déficit d'abduction de I'ceil atteint. Ce syndrome est bien connu des ophtalmologues et des
pédiatres car il est le plus souvent diagnostiqué dans I'enfance. Cependant, il peut parfois passer
inapercu et n'étre révélé qu'a I'age adulte et constitue un diagnostic différentiel de paralysie
acquise du VI que le neurologue doit savoir évoquer. Nous rapportons une observation didac-
tique de syndrome de Stilling-Duane découvert a I'age adulte dans le cadre de l'urgence
neurologique.
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SUMMARY

Stilling-Duane syndrome is a congenital pathology causing restrictions of horizontal ocular
movements in relation to partial or total agenesis of the abducens nucleus or nerve associated
with an aberrant innervation of the lateral rectus by the fibers of the oculomotor nerve. In its most
frequent clinical presentation, type 1, the abduction movement of the eye is affected. This
syndrome is well known by ophthalmologists and pediatricians, because it is most often diag-
nosed during childhood. However, it can sometimes go unnoticed and be diagnosed only in
adulthood. Neurologists should thus be aware of this differential diagnosis of acquired paralysis
of the abducens nerve. We describe a case of Stilling-Duane syndrome diagnosed in a neu-
rological emergencies setting.
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la différence. Les patients qui présentent ce

INTRODUCTION syndrome peuvent avoir un strabisme ou le

Le syndrome de Stilling-Duane est une affec-
tion congénitale a I'origine de restriction dans
les mouvements oculaires horizontaux. Dans
sa forme clinique la plus fréquente, I'abduction
de l'ceil atteint est limitée et il peut étre
confondu avec une paralysie du nerf abdu-
cens (VI) acquise. C'est l'observation d'un
rétrécissement palpébral avec énophtalmie
a l'adduction de I'ceil atteint qui aidera a faire
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plus souvent un torticolis compensateur peu
génant. Ce syndrome est surtout connu des
ophtalmologues et des pédiatres car il est le
plus souvent diagnostiqué dans l'enfance.
Cependant, il peut aussi passer inapercu et
n'étre révélé qu'a I'age adulte. Nous rappor-
tons ici un cas illustrant le fait qu'il s'agisse
d'un diagnostic différentiel de paralysie du VI
acquise a savoir évoquer.
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Le syndrome de Stilling-Duane : un diagnostic a connaitre

OBSERVATION

Une jeune femme de 25 ans sans antécédents notables hor-
mis une allergie a I'amoxiclline associée a I'acide clavulanique
et un traitement par pilule oestro-progestative débuté depuis
une semaine, consulta aux urgences pour l'apparition de
céphalées fronto-temporales bilatérales en coup de tonnerre
avec photophobie accompagnée deux heures plus tard de
paresthésies brachio-faciales droites.

A l'arrivée aux urgences, les paresthésies brachiales avaient
régressé mais les céphalées et les paresthésies faciales droi-
tes étaient encore présentes. A I'examen clinique, les cons-
tantes vitales étaient normales, la patiente était apyrétique. On
retrouvait une hypoesthésie avec paresthésies de I'hémiface
droite, une diplopie binoculaire horizontale dans le regard
a gauche avec déficit d'abduction de I'ceil gauche en faveur
d'une atteinte du nerf VI gauche. Le reste de I'examen neu-
rologique et général était sans particularités.

Le tableau de céphalées violentes a début brutal avec para-
lysie du VI évoquait en priorité une hémorragie méningée. Le
TDM cérébral sans injection étant normal, il a été complété par
une IRM cérébrale, normale également, permettant d'exclure
notamment une thrombose veineuse cérébrale. Le polygone
de Willis était parfaitement perméable sans sténose ni dilata-
tion anévrysmale.

Devant les imageries normales, une ponction lombaire a été
réalisée. La pression d'ouverture était a 15 cm d'eau, il y avait
moins d'un élément par mm3, une protéinorachie a 0,20 g/L
(N < 0,5 g/L), une normoglycorachie.

Le lendemain, les céphalées et les troubles sensitifs de I'némi-
face droite avaient régressé mais il persistait toujours la para-
lysie oculomotrice du VI gauche. Le bilan complémentaire n'a
pas retrouvé de diabéte, le bilan thyroidien était normal, il n'y
avait pas d'argument pour une pathologie inflammatoire sys-
témique notamment pas de syndrome inflammatoire
biologique, le bilan immunologique était normal (ANCA, ac
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anti-nucléaires, ac anti-phospholipides négatifs), les sérolo-
gies de la maladie de Lyme, du VIH et de la syphilis étaient
négatives. La culture de la ponction lombaire était stérile. Le
TDM thoraco-abdomino-pelvien, la calcémie ainsi que
I'enzyme de conversion de l'angiotensine dans le sang et le
LCR étaient normaux, allant contre une sarcoidose. Aucun
argument en faveur d'une pathologie vasculaire, tumorale,
inflammatoire, métabolique ou infectieuse pouvant expliquer
ce tableau n'était retrouvé.

Une consultation ophtalmologique a finalement permis de
mieux définir 'atteinte oculaire, retrouvant le déficit d'abduction
de I'ceil gauche mais aussi une énophtalmie avec diminution
de l'ouverture palpébrale lors de I'adduction du méme ceil
(Fig. 1). Le reste de I'examen était sans anomalie et n'a pas
retrouvé de strabisme ni d'cedéme papillaire au fond d'ceil. Le
diagnostic de syndrome de Stilling-Duane pouvait étre affirmé.
Quant aux céphalées avec troubles sensitifs, il a été conclu
a un probable premier épisode de migraine avec aura atypique
nécessitant un suivi neurologique a distance.

DISCUSSION

Le syndrome de Stilling-Duane aussi connu sous le nom de
syndrome de Stilling-Turk-Duane, est une affection congéni-
tale a l'origine de restrictions dans les mouvements oculaires
horizontaux. C'est une pathologie rare avec une prévalence de
0,01 20,05 % au sein de la population générale mais avec une
incidence d'environ 1 % a 4 % au sein de la population atteinte
de strabisme [1]. Ce syndrome touche les femmes dans 58 %
de cas [2], il est le plus souvent unilatéral avec atteinte de I'ceil
gauche (59 %) [2]. Les formes familiales ne représentent que
10 % des cas [3] : il s'agit le plus souvent des formes bilaté-
rales. Les formes héréditaires sont transmises sur le mode
autosomique dominant [4] avec pénétrance et expressivité
variables et pour lesquelles différentes mutations ont été

Figure 1. Examen de I'oculomotricité : A. Rétraction et rétrécissement palpébral de I'eeil gauche a I'adduction. B, C et D : position primaire
et mouvements de verticalité normaux. E. déficit d'abduction de I'ceil gauche.
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