AcTta
ACN NEUROLOGICA
¥ COLOMBIANA

Caso clinico

Sindrome del uno y medio secundario a ataque cerebrovascular
isquémico vertebrobasilar

One and half syndrome after ischemic vertebrobasilar stroke

Diego Severiche Bueno (1), Marcela Peralta (1), Diana Romero (1), Claudia Henao (1), Jorge Restrepo (2)
Andrea Nassar (3), Adriana Portilla (4), Carlos Salazar (5)

RESUMEN

El sindrome del uno y medio es una entidad que se caracteriza por paralisis de la mirada conjugada horizontal
y alteracion del fasciculo longitudinal medial (FLM) ipsilateral secundatio a diversas etiologias, entre las que se
incluye el ataque cerebrovascular (ACV). Se describen dos casos de pacientes que consultaron por hemiparesia,
incapacidad para realizar movimientos horizontales en uno de los ojos y abduccién forzada del ojo contralateral
e imposibilidad para la aduccion. En ambos casos los estudios demostraron la presencia de un ACV isquémico
vertebrobasilar como origen del sindrome; el reconocimiento de la fisiologfa de la mirada conjugada es fun-
damental en el abordaje del paciente y permite realizar un diagnéstico exacto a partir de una historia clinica
detallada y una evaluacion fisica minuciosa.

PALABRAS CLAVE: Sindrome del uno y medio, Isquemia vertebrobasilat, Fasciculo longitudinal medial
(DECS).

SUMMARY

The One and a Half Syndrome is a condition characterized by paralysis of the horizontal conjugate gaze and a
ipsilateral internuclear ophthalmoplegia secondary to other processes such as a stroke. We describe two cases of
patients that had hemiparesis, inability to perform horizontal movements in one eye and forced abduction of
the contralateral eye with inability to adduct it. With the corresponding study of both cases it was possible to
diagnose a vertebrobasilar ischemic stroke as the origin of the syndrome; the recognition and understanding of
the physiology of the conjugate gaze is crucial in the approach of the patients and allow an accurate diagnosis
using a detailed history and a thorough physical evaluation.
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INTRODUCCION

El sindrome del uno y medio, descrito por primera vez
por Miller Fisher en 1967, se caracteriza por la presencia
de paralisis de la mirada conjugada horizontal y oftalmo-
plejia internuclear ipsilateral (1). En esta condicién, un ojo
es incapaz de cualquier movimiento horizontal, mientras
que el otro permanece en abduccién y solo se puede des-
plazar hasta la linea media, aunque hay conservacién de
los movimientos verticales (2-4). La principal etiologia es
por compromiso vascular pero pueden existir otras como
enfermedades desmiclinizantes o neoplasias intracraneanas.

Dentro de las causas neurovasculares, la disecciéon de
la arteria vertebral equivale al 2% de todos los ACV y en
pacientes jovenes (menores de 45 aflos) representa aproxi-
madamente un 20% (5). La causa mas comun es el trauma
y en un bajo porcentaje la diseccién espontanea se presenta
en1a 1,5 por 100.000 casos anuales (6). Segun el territorio
vascular afectado se pueden dar diferentes presentaciones
clinicas. Se presentan a continuacion dos casos con ACV
vertebrobasilar que se manifestaron con el sindrome del
uno y medio.

Caso clinico 1

Hombre de 44 afios sin ningin antecedente de impot-
tancia, quien present6 en forma subita una hora y media
antes del ingreso cefalea global moderada con desviacion
de la mirada, asociada a dificultad para hablar y debilidad
en el hemicuerpo izquierdo. Al examen fisico se encontréd
paralisis facial periférica derecha asociada a incapacidad
para realizar movimientos horizontales en el ojo derecho,
con abduccién forzada del ojo izquierdo. También se

evidencié fuerza muscular 1/5 en hemicuerpo izquierdo
con respuesta plantar extensora izquierda, hipoestesia en
miembro inferior izquierdo, desviacién de la lengua hacia
la izquierda y disminucién del reflejo nauseoso. Se realizé
tomografia cerebral simple cuyo informe fue normal, y el
puntaje en la escala de severidad de NIHSS fue de 15. Se
plante6 como diagndstico inicial un ataque cerebrovascu-
lar (ACV) isquémico vertebrobasilar péntico derecho en
paciente joven.

Dentro de la activacion del codigo ACV se consideré que
el paciente cumplia los criterios de inclusién para trombolisis
cerebral intravenosa y se aplicaron 70 miligramos de rTPA
(factor activador del plasmindgeno tisular recombinante) sin
complicaciones postrombolisis. A las 36 horas posteriores al
procedimiento se observé mejoria en la mirada conjugada
con excursion de ambos ojos hacia la derecha y mejorfa en
la fuerza muscular a 3/5 en hemicuerpo izquierdo; el pun-
taje en la escala NIHSS disminuy6 a 11. Se realizé imagen
por resonancia magnética cerebral IRM), y se observé en
la secuencia Flair un infarto péntico derecho, cerebeloso y
occipital bilateral con presencia de una imagen que sugirié
un trombo en la bifurcacién de la arteria basilar (Figura
1). Se solicité estudio de duplex de vasos supraadrticos,
mediante el cual se evidencié una importante alteracion
de la morfologfa espectral de la arteria vertebral derecha
con flyjo diastdlico aumentado sugiriendo una diseccion
vertebral derecha. Los estudios de extension para el diag-
nostico diferencial cardiolégico, hematoldgico y autoinmune
fueron normales y el paciente evolucioné sin nuevas com-
plicaciones, recuper6 el déficit motor, la mirada conjugada
se normalizé y 6 dias después se dio de alta para manejo

ambulatorio con una discapacidad en la escala modificada

de Rankin de 2/6.

Figura 1. IRM — Secuencia Flair
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Caso clinico 2

Hombre de 57 afos, sin discapacidad neurolégica previa,
con antecedente de hipertension arterial crénica y diabetes
mellitus tipo 2, quien presenté un cuadro de 30 horas de
evolucién consistente en cefalea global e hipoacusia de
inicio subito, acompafiada por temblor generalizado, ataxia,
vértico y multiples episodios eméticos; posteriormente
comenzo a presentar hemiparesia e hipoestesia izquierdas.
Al examen fisico el paciente se encontraba somnoliento,
orientado, con incapacidad para la movilizacién horizontal
del ojo derecho y ausencia de aduccion del ojo izquierdo
(Figura 2), paresia facial central izquierda leve, y presentaba
una respuesta plantar neutra izquierda; el puntaje en la escala
de severidad de NIHSS fue de 14/42. Se realiz6 una tomo-
grafia cerebral simple, la cual fue normal, no cumplié los
criterios de inclusion para trombolisis cerebral intravenosa
por tener una ventana de tiempo mayor de 4,5 horas, por

lo que se decidié realizar manejo médico con acido acetil-
salicilico y atorvastatina orales.

Figura 2. Mirada conjugada al ingreso

El estudio de IRM mostré un infarto péntico derecho
con lesiones isquémicas lacunares en ambos hemisferios
cerebelosos (Figura 3); el estudio de ultrasonido duplex de
vasos supraadrticos, el ecocardiograma transtoraxico y el
perfil lipidico fueron normales. A las 48 horas del ingresé
el paciente empez6 a mejorar espontaneamente, recuperd
el déficit motor y normalizé la mirada conjugada (Figura
4); se decidi6 continuar manejo ambulatorio y en el control
neurolégico a los tres meses el puntaje en la escala modifi-
cada de Rankin fue 1/6.

DISCUSION

Las anormalidades neurooftalmolégicas encontradas
en los pacientes descritos se correlacionan clinicamente
con el sindrome del uno y medio, en el que el control de la
mirada conjugada esta regulado por centros supranucleares
que estan en relacién constante con la corteza cerebral, el
puente y los nucleos vestibulares (7). El mecanismo de la
mirada conjugada horizontal se puede explicar por esti-
mulos que inician el movimiento voluntario originado en
la corteza frontal, en la corteza occipital, o en respuesta a
la movilizacién de la cabeza por estimulos provenientes de
los nucleos vestibulares y que llegan a la formacion reticu-
lar péntica paramediana del puente y luego se desplazan
al nicleo motor del sexto pat, donde hacen contacto con
el musculo recto lateral del mismo lado asi como con las
neuronas internucleares, las cuales estimulan a su vez las

neuronas del tercer par que inervan el musculo recto medial
del lado opuesto.

Figura 3. IRM — Secuencia de T2
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Figura 4. Evolucion de mirada conjugada al egreso

En la Figura 5 se observa que las neuronas de la for-
macion reticular péntica paramediana (FRPP) excitan las
neuronas del nucleo del sexto par craneal, que a su vez
inervan el musculo recto lateral ipsilateral que realiza la
abduccién del ojo derecho. Otro grupo de neuronas del
nucleo del sexto par craneal cruza la linea media y luego
asciende a través del fasciculo longitudinal medial y conecta
con neuronas del complejo oculomotor del tercer par cra-
neal en el mesencéfalo, que inervan el recto medial, el cual
se encargara de la aduccién del ojo izquierdo. De acuerdo
a lo anterior, si se genera el estimulo en el nicleo de la
mirada conjugada horizontal en el 16bulo frontal de un lado,
se induce la desviacion contralateral de la mirada y las vias
que se derivan a este nivel se decusan en el mesencéfalo,
generando conexiones con la formacién reticular pontica
paramediana del lado opuesto (8, 9).

Por lo tanto, el sindrome del uno y medio resulta de una
lesién unilateral en la FRPP que determina la paralisis de la
mirada conjugada ipsilateral, sumado a una interrupcion del
fasciculo longitudinal medial ipsilateral después de cruzar la
linea media desde su sitio de origen en el nicleo del VI par
craneal contralateral (10, 11); es posible observar nistagmos
del ojo abducido en algunos pacientes, aunque su causa
se desconoce (9). También se puede presentar diplopia,
oscilopsia y visioén borrosa (9).

Nuestros pacientes cumplieron con dichas alteracio-
nes neurooftalmoldgicas compatibles con el sindrome del
uno y medio en el cual claramente se comprob6 el origen
neurovascular, con relacién a una probable diseccién verte-
brobasilar. Los procesos patologicos que pueden provocar
el sindrome corresponden en general a aquellos que com-
prometen la FRPP y también se han descrito otras etiologfas
como esclerosis multiple, neoplasias, vasculitis, tuberculoma
del sistema nervioso central y neurocisticercosis (12, 13).

Los pacientes descritos tuvieron una buena evoluciéon
clinica lo cual se relaciona con la etiologia neurovascular,
como lo corrobora el estudio de Jong en el que presenta
una serie de 30 pacientes con un sindrome de uno y medio
como unica manifestacién clinica de ACV en la que sélo
un paciente presentd un desenlace fatal el cual estuvo
vinculado a una falla cardiaca congestiva (14). Por otro
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Figura 5. Sistema de control central de la mirada
conjugada

Tomado de Liu, Grant T. Neuro-Ophthalmology: Diagnosis
and Management, 2* ed., capitulo 16, p. 551-86. Elsevier,
2010. PPRF = formacion reticular pontica paramediana. VIth
= nucleo del sexto par craneal. LR = musculo recto lateral.
MLF = fasciculo longitudinal medial. ITIrd = tercer par
craneal. RE = ojo derecho. LE = ojo izquierdo.

lado, los factores de buen pronéstico de recuperacion se
relacionan con una intervencion terapéutica neurovascular
temprana y la presencia de recanalizacién efectiva después
del tratamiento de trombolisis (15-17).

Con respecto a la diseccién arterial, en la que la ruptura
de la capa intima del vaso sanguineo permite que la sangre
ingrese ala capa media y favorezca la formacion de un hema-
toma intramural (18) se atribuye a un defecto en la pared de
la arteria; en el caso 1 el estudio de IRM y el diplex de vasos
supraadrticos sugirieron claramente la presencia de una
diseccion vertebrobasilar espontanea, la cual se considerd
como la etiologia del ACV en este paciente. Sin embargo, se
han descrito otros trastornos como el sindrome de Ehlers
Danlos tipo 1V, el sindrome de Marfan o enfermedad del
rifién poliquistico en 1-5% de los pacientes con diseccién
de la arteria vertebral (18); también esta relacionada con la
mutacién de algunos tipos de genes del coldgeno como el
COL3A1, COL5A1 y ELN. En otros estudios se ha infor-
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mado que incluso un movimiento de hiperextension, flexion
y rotacion del cuello puede ser la causa de este evento (19).

CONCLUSION

Se describen dos pacientes que tuvieron alteraciones
neurooftalmoldgicas relacionadas con el sindrome del uno
y medio secundario a ACV isquémico por diseccién ver-
tebrobasilar; dicha patologia es ocasionada por una lesién
isquémica unilateral de la region dorsal pontica con dafio en
la FRPP; sus manifestaciones neurolégicas pueden generar
dificultad al momento del diagnéstico, por lo cual es muy
importante correlacionar los conceptos sobre el control de

la mirada conjugada con la alteracién clinica de los pares
craneales para el reconocimiento precoz de esta entidad y
lograr un diagnéstico certero a partir de una historia clinica
detallada y una evaluacién fisica minuciosa.

Finalmente, se debe realizar una investigacion detallada
de las diferentes etiologias del sindrome del uno y medio a
fin de establecer planes de manejo adecuados y seguros para
los pacientes que se presenten al servicio de urgencias con
manifestaciones neurooftalmolégicas de diversas etiologias.
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