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RESUMQO — Um homem parde de 36 anos foi internado em setembro de 1987, referindo que
ha 5§ anos sofria episdédios recorrentes de cefaléia, zumbidos, nauseas, diplopia e estrabismo
divergente recentemente associados a paresia facial. Qs episGdios, num total de 4, invaria-
velmente regrediam sem sequelas ao longe de poucdas semanas, A internagio, o paciente
apresentava exotropia do olho direito & mirada natural, paralisia do olhar conjugadc para
a esquerda, paratisia da aducgdo do olho esquerdo, abducio do olhg direito preservada com
surgimento de nistagmo ritmico horizontal, Os movimentos oculares verticais e de conver-
géncia estavam preservados. Havia ainda paralisia facial periférica & esquerda e sinal de
Babinski &4 direita. O exame dos potenciais evecados revelou apenas laténcia aumentada dos
potenciais auditivos pontomesencefalicos. A tomografia computadorizada revelou lesio hipo-
densa n@o captante de contraste no tegmento pontino e atrofia da bosis pontis 4 esgquerda,
0 exame do LCR revelou hiperproteinorraguia e aumento da IgG, Os exames dopplerométrico,
panangicogrifico e ecocardiografico bidimensional foram normais. O diagndstico final foi de
gindrome ‘one-and-a-half* (S0AH) por possivel lesfo desmielinizante pentina esquerda, sendo
iniciado tratamento imunossupressor, A SOAH ¢é de reconhecimento clinico fécil, porém
fundamental, por sua morbidade e pelas possibilidades diagnésticas e terapéuticas que sugere.

‘One-and-a-half’ syndrome: anateomie¢ and elinieal eonsiderations hased on a case.

SUMMARY — A 36 years_old man was admitted in September 1987. For 5 years he suiffered
from 4 recurrent episodes of throbbing headache, tinnitus, nausea, diplopia and divergent
strabismus to which a facial palsy was recently added. In all episodes, the symptoms disap-
peared spontaneously and completely. A neuro-ophthalmological examination at admission
disclosed an exotropia of the right eye, gaze paralysis to the left, paralysis of adduction of
the left eye and preserved right eye abduction which triggered a rhythmic horizontal nystag-
mus. The upward and downward gazes and the convergence were well preserved. Moreover,
there was a left peripheral facial palsy, and Babinski sign at the right side. Auditory evoked
potenciais were slowed at the mesencephalopontine transition. CT scan showed a low-density
area with no contrast enhancement at the left pontine tegmentum and a left anterolateral
atrophy of the pons, CS8F exminationh showed increase in protein content and inerease in the
IgG: eontent. Additional investigation included a dopplerometry of the cervical artevies, a
panangiography and a bidimensional echocardiography which were normal. Diagnosis of
one-and-a-half syndrome was made., possibly secondary to multiple sclerosis, and immunos-
supresgsive therapy was initiated.
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O presente trabatho justifica-se pela observacio recente de um caso de sindrome
‘one-and-a-half” (SOAH), caracterizada por paralisia do olhar conjugado para o lado
da lesdo e paralisia da aducio 4 mirada contralateral, com abducio preservada e
nistagmo do olho contralateral & lesdo. A convergéncia ocular estava preservada. A
SOAH ¢é rara, havendo menos de 50 casos descritos na literatura mundial. Sua
semiftica € caracteristica ¢ permite reconhecimento clinico seguro. O diagnostico
sindromico precoce tem grande importancia pratica, j& que a SOAH comporta etiologias
variadas e potencialmente graves, que exigem investigacbes e tém implicacles tera-
péuticas muito especificas. Consideramos, portanto, justificivel uma revisdo sumdria
das vias neurais envolvidas e dos achados clinicos nesta condicao.

Fisiologia do elhar conjugado horizontal — Os movimentos oculares conjugados (MOC)
podem ser divididos em dois grandes grupos: A. Relacionados ac movimento do indi-
viduo. Os MOC vestibulares e optocinéticos sdo responsaveis pela manutengdo de uma
imagem estaciondria na retina durante o movimento de rotacic da cabeca. O reflexo
vestibulo-ocular produz desvio ocular lento, contralateral ao aparetho vestibular esti-
mulado no inicio do movimento cefdlico. Este movimento, se uniformemente mantido,
gera respostas optocinéticas que se sobrepdem aos impulsos vestibulares. B, Relacio-
nados a posicdo e & movimenta¢do dos alvos: S3o os MOC sacddico, de perseguicio e
de vergéncia. Os movimentos sacadicos sfo desvios rapidos dos olhos, visando trazer
para a fovea, area de maijor acuidade visual, objeto que esteja colocado na periferia do
campo visual, Movimentos de perseguicdo permitermn que um alvo em movimenio possa
ser mantido sobre a macula. A vergéncia do olhar centraliza objetos pela movimenta-
¢io oposta dos globos oculares, proporcionando a nogio de profundidade da visdo
e evitando a diplopia.

Independentemente do MOC realizado, a via efetora é comum, variando apenas
suas aferéncias, O centre do olhar conjugado horizontal esta localizado na ponte e
envolve o ndcleo do nervo abducente e a formagio reticular pontina paramediana
(FRPP) a ele adjacente (Fig. 1A e B). Esta formacioc ocupa uma regido sem limites
histolégicos precisos, basicamente rostral ao nucleo do abducente, estendendo-se no
sentido rostral até¢ o brachivm conjunctivum e o nicleo do troclear 6. Dois sdo os tipos
celulares presentes nesta formagdo, quais sejam os neurdnios magnocelulares, que
inervam o miusculo reto lateral do mesmo lade; os neurdnios internucleares, cujos axdnios
cruzam para o lado oposto e ascendem até o subnucleo do reto medial do nerve oculo-
motor comum (por¢do inferior), via fasciculo longitudinal medial (FLM). Isto permite
diferenciar, num paciente com dificuldade para abduzir o globo ocular, uma lesio
nuclear de uma lesdo periférica do nervo abducente pois, nesta, a adugio do globo
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Fig. 1 — Aspectos anatémicos de interesse. A e B, represeniugio esquemdtica do frosco
cerebral, visto por sua face posterior (A} e em corte sagital (B). Conexdo dos nicleos
do VI nervo (ponte) e III nervo coniralateral (mesencéfalo) via fosciculo longitudingl me-
dial. C, Corte coronal a nivel da ponfe. Notar o itrajelo inlrapontino do merve facial,
que circunda o niicleo do VI nervo, a progimidode deste genu facial com o foasciculo longt-
tudinal medial, o relagdo anatémica enire o lemnisco medial, carrecdor da sensibilidade
tdtil, o feive piramidal (corticoespinhual) e a regido de interesse, posterior (tegmento
pontino). Nuc III N, miclesc do nerve oculomotor comum; Nuc VIN, nicleo do nervo
wbducente; Nuwc IV N, nicleo do nervo froclesr; GENU e Nuc VIIN, joelho e nicleo do
nervo facial; FLM, fasciculo longitudinal medicl; FRPP, formagdo reticular ponting pora-
mediana, ou centro do olhar conjugado horizental.
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ocular contralateral esta preservada. A divisdo funcional das subpopulagdes neuronais
da FRPP é bem mais complexa que a divisdo histologica. Segundo Zee e Leigh?®, a
movimentacdo ocular sacadica horizontal se faz as custas de potente coniracao dos
musculos oculares em resposta a neurdnios disparadores (excitatory burst cells), locali-
zados na FRPP. Apéds o deslocamento rapido inicial, os olhos devem ser mantidos em
stia nova posicio, vencendo forcas elasticas que tendem a provecar seu retorno i posi-
¢ao neutra (fixacdo visual). Neurdnios tdnicos (‘tonic cells’}, de localizacdo menos
precisa, se encarregam desta etapa. Um terceiro grupo celular, chamado de neurdmnios
de pausa (‘pause cells’), localiza-se préximo a linha média, rostral ao nucleo do abdu-
cente. Estes neurénios apresentam descargas tdnicas intercaladas por pausas, exceto
imediatamente antes e durante os movimentos oculares sacadicos. Exercem, portanto,
influéncia inibitéria sobre os neurdnios disparadores durante periodes de fixacio visual.
Existem ainda outros grupos de neurdnips inibitdrios, de menor interesse clinico
entretanto.

Algumas palavras sobre o controle supranuclear do olhar conjugado horizontal
devem aqui ser inseridas. A area frontal do olhar conjugado horizontal, area 8 de
Brodman, conecta-se, entre outras estruturas, com a FRPP contralateral. Sua estimu-
lagdo por microeletrodo produz MOC contralateral, enquanto sua lesdao produz desvio
tonico dos olhos para o mesmo lado e incapacidade de impedir veluntaritamente MOC
sacadicos reflexos provocados por objetos apresentados ao campo visual contralateral.
O lobo occipital, através do coliculo superior, emite fibras que convergem para a FRPP
ipsilateral. Descargas do colicule superior provocam desvio contralateral dos olhos,
especialmente quando surge um novo estimulo no campo visual. O cerebelo e outras
regides como o lobo parietal também influenciam o surgimento de movimentos saca-
dicos. LesOes em cada uma destas regides sdo capazes de produzir alteragfes caracte-
risticas da posigdo ocular ou dos movimentos sacadicos. A discussdo mais extensa
destas alteragGes do controle supranuclear do olhar conjugado horizontal foge dos
objetivos deste artigo, podendo ser encontrada em textos recentes 7.8

OBSERVACAOQ

CVB, um homem pardo de 36 anos deu entrada no HUCFF-UFRJ em setembro de
1987 porque, ao acordar, notoa presenga de diplopia, estrabismo divergente, nduseas e vémitos,
sem cefaléia, zumbidos ou quaisquer cutras queixas. Sua histéria clinica, entretanto, iniciava-se
5 anos antes, com a instalagio snubita de diplepia, vémitos, cefaléia bifrontal pulsatil de forte
intengidade e aciufenos, mais acentuados & esquerda (E). Houve recuperacéo espontinca e
completa, permanecendo o paciente assintomitico por dois anos. Nesta época, um guadro em
tudo semelhante se desenvolveu, novamente com regressfio esponidnea, sem gequelas. Um ano
antes de sua internacfio, novamente surgiram diplopia e cefaléia, desta vez associados a perda
de for¢a muscular na hemiface E. Novamenie houve recuperaciio completa, até a recorréncia
clinica gue motivou sua internacie. Sua histéria clinica pregressa era inexpressiva; o paciente,
fumante hi 21 anos (cerca de 20 cigarros ao dia), utilizava esporadicamente cocaina por via
inalatéria. O exame geral era inexpressivo. Ao exame neurolégico, eonstatou-se marcha com
desequilibrio para a K, normalizada apés o fechamento monocuiar; sinal de Babinski a
direita (D); paresia facial periférica 3 E (Fig. 2F), com reducdc do reflexo cérneo-palpebral,
sem alteragiio da sensibilidade facial e com mastiga¢iio normal. O exame neuro-oftalmolégico
revelou diversas alteragdes (Fig. 2A a E); A mirada de repouso para a frente, notava-se exotropia
do olho D; havia paralisia do olhar conjugado horizontal para a E e paralisia da aducio
do olho E; a abdugio do olho D, preservada, desencadeava nistagmo ritmico monocular
horizontal; os movimentos oculares verticais e a convergéncia estavam normals, assim como
a motilidade pupilar e o aspecto retiniano & fundoscopia. Os exames complementares de urina
e sangue foram normais, exceto por leve opalescéncia do sore com hipercolesterolemia (coles-
terol total 260 mg/dl). A reacdo ao PPD foi de 12mm. O exame de liguido cefalorraquidiano
(LCR) revelou proteinorraquia discretamente elevada (48 mg/dl), com o seguinte padrio
eletroforético — albumina 61,5%.; globulinas: alfa-1 4,8%, aifa-2 6,39, beta e tau 13,29, gama
10,79 (normal até 139). Imunoeletroforese do LCR: IgG 4,3mg/dl (normal até 3,6 mg/dl),
IgG/proteina total 0,8 (normal até 2,2), IgG/pré-albumina -} mlbumina 1,4 (normal até 3,4);
os achados, em conjunte, nfo eram indicativos de imumoliberagio. TUma primeira tomografia
de cranio (TC) foi normal; repetida apés 15 dias, com cortes finos e infusfio dupla de
contiraste iodado, revelou pequena &rea hipodensa em topografia da ponte, & K, associada a
alguma reducfio volumétrica da face anterolateral E da ponte (Fig.3). A panangiografia
cerebral, foi inicialmente questionada a presenca de um ‘flush’ radiopace, ou seja, pequeno
borramente de contornos vasculares dos ramos paramedianos da porcio mais distal da artéria
hasilar; revisio criteriosa do exame, entretanto, permitiu concluir por normalidade do aspecto
encontrado. O paciente submeteu-se ao estudo dos potenciais evocados de natureza tatil
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{sdbmato-sensitivo), visual e auditiva: os dois primeiros foram normais, enyuanto o exame
dos potenciais auditivos demonstrou curvas de I a III normais, mas aumento da laténcia entre
os potenciais IIT e V, pontomesencefilicos, somente a4 E. Foram ainda realizades estudos
ecccardiogrificos bidimensional e dopplerometria dos vasos do pescoco, ambos inteiramente
normais. O paciente teve melhora espontinea nos primeiros § dias de internag¢fo, voltando
a piorar na semana subsequente, Cerca de um més apds a internacio recebeu alta assinto-
matico, Dois meses apds, em acompanhamento ambulatorial, voltou a apresentar diplopia e
paresia facial I, sendo decidida a introdugdo de terapia Imunossupressora, inicialmente com
prednisona,

COMENTARIOS

A SOAH caracteriza-se pela presenca de paralisia unilateral do olhar conjugado
horizontal associada a oftalmoplegia internuclear. Clinicamente, nota-se paralisia do
olhar conjugado para um lado (‘ONE’) e alteracdo da adugdo ao olhar parag o outro
lage (‘A HALF’). O gnico movimento horizontal inalterado é, portanto, a abdugao do
olho contralateral 4 lesdo, o qual apresenta nistagmo durante a abdugdo. Os movi-
mentos oculares verticais e, menos constantemente, de convergéncia estao preservados.
Em repouso, a exotropia do olho contralateral ndo é incomum na fase aguda da lesdo,
come exemplifica o nosso caso 4. Alternativamente, pode ndo haver desvio ocular ou,
ainda, encontrar-se exotropia do olho ipsilateral i lesdo. A exotropia paralitica, atri-
buida ao desvio tOnico contralateral dos olhos, surge pelo envolvimento da FRPP 3.4
O relato ocasional de exotropia ipsilateral 4 lesiio 8 pode-se dever a lesdo do nucled
ou fasciculo do nervo abducente. Nio € raro o acometimento do nervo trigémio,
causando perda sensorial na hemiface ipsilateral 4 lesdio ou, como em nosso caso, o
surgimento de paralisia facial periférica, Este achado indica uma lesdo que provavel-
mente acomete o nicleo do abducente, ja que este € cercado pelo gemu do nervo
facial (Fig. 1C). A localizacio anatdmica precisa da SOAH por estudos de necrépsia
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Fig. 3 — Cuso CVB: uspeclos tomo-
yrdficos. Em c¢ima, cortes finos
(ymm} sucessivos ao wivel do ironco
cerebral; abairo, a direita, notle-ge
zona hipodensa (¥), ne ponle, 4 €8-
querda,; « pequend imagem hiperden-
sa & frente da ponte, embaivo ¢ @
esquerda corresponde & artéria busi-
lar, com confraste em 3seu interior.
Em haixe, a0 nivel de ponte, antes
da  administrecdo de contrusie, de-
monsirg-se a zona hipodensa ¢ g utro-
fie da face anierolateral esguerda dua
ponte; notar ainda o discutivel atrofia
dos hemisférios cerebelares,

86 foi feita em poucos casos registrados na literatura, revistos por Wall 8. Na grande
maioria, havia uma lesdo do segmento pontino envolvendo tanto o FLM quanto a FRPP.
Lesfes mais extensas, principalmente de origem vascular, tendem a acometer também
o ntcleo do nerve abducente e também vias longas (lemnisco medial, feixe piramidal,
pedinculos cerebelares).

No caso clinico aqui relatado, havia um sutil comprometimento do feixe piramidal,
manifesto somente pelo sinal de Babinski, sem hemiparesia associada. Este acometi-
mento, porém, nap se acompanhava de qualquer alteracdo da sensibilidade, que estd
geralmente associada nestes casos. A lesdo pontina posterior (tegmento pontino),
classica da SOAH, alcanca o feixe piramidal na basis ponfis por extensfo  anterior
e deveria, portanto, acometer obrigatoriamente o lemnisco medial (Fig. 1C). Duas
explicagbes para esta preservacio da sensibilidade corporal niao podem ser aqui
excluidas. Em primeiro lugar, uma lesdo parcial do lemnisco medial, principalmente
em suas porcoes mais medianas, pode ndo ter repercussdo clinica obvia. E o que
acontece, como regra geral, nos casos de infarto pontino medial superior por oclusao
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dos ramos paramedianos da porgdo superior da artéria basilar 1. Esta lesdo parcial
parece provdvel em nosso caso, j4 que também o acometimento piramidal era clara-
mente muito restrito. Alternativamente, o quadro clinico poderia dever-se a presenga
de uma lesfo associada porém distinta do feixe piramidal, por exemplo, por patologia
desmielinizante (esclerose multipla), como veremos na discussio etiologica que se segue.

Diversas causas raras foram descritas em casos de SOAH 258 mas podem ser
excluidas ¢m nosso caso, seja pelo aspecto tomografico e evolugdo clinica (gliomas
pontinos e cerebelares, lesfies metastaticas, ependimomas do guarto ventriculo, hemor-

- ragia pontina), pela histdria clinica (trauma} ou pelo detalhado estudo angiografico
{aneurisma da artéria basilar). Mal-formacio arteriovenosa foi sugerida inicialmente,
mas nio pode ser confirmada pelo estudo angiografico cuidadoso do sistema vértebro-
-basilar.  As discutiveis alteraches dos rames paramedianos distais da artéria basilar,
a esquerda, também ndo foram caracteristicas de processo vasculitico, em principio
plausivel, ja que o paciente fez uso irregular de cocamna por via inalatoria; ou de oclu-
sdo trombotica destes vasos, A ohstrugde vascular embolica, entretanto, pode ndo ser
detectada em estudos angiogréficos realizados apos varios dias de instalagdo do qua-
dro neurolégico. Seria extremamente improvavel, porém, a ocorréncia de alteragoes
exclusivamente pontinas, ao longo de anos, sem qualquer outra manifestacdo embolica.
Além disso foram excluidas as possiveis patologias vasculares ou cardiacas emboli-
génicas, pelos exames ecocardiografico, dopplerométrico e arteriografico realizados,

Finalmente, a possibilidade de uma doenca desmielinizante deve ser estudada
em detalhe, O diagnostico de esclerose maltipla basela-se, em primeiro lugar, na detec-
can de acometimento multifocal o sistema nervoso central (SNC) e, de forma impor-
tante, na constatagdo de imunoliberacdo no SNC, isto é, produgdo central de imunoglo-
bulinas. Como vimos, a primeira condigdo ndo foi inteiramente satisfeita, ja que todas
as manifestacdes climicas poderiam ser explicadas por uma unica lesio pontina. O
exame dos potenciais evocados falhou em demonstrar qualquer outro sitio de acome-
timento subclinico, A possibilidade de que ¢ acometimento piramidal corresponda a
uma lesdo independente, porém, ndo pode, como vimos na discusside acima, ser afasta-
da. A TC parece reforcar esta hipotese, ja que demeonstrou atrofia focal pontina ante-
rolateral ndo diretamente relacionada com a lesdo hipodensa do tegmento pontino.
Além disso, ela levanta a suspeita de leve atrofia cerebelar adicienal. E possivel que
0 exame por ressondnacia nuclear magnética, reconhecidamente mais sensivel que a TC
na deteccio das fregilentes zonas periventriculares de hipodensidade por desmielini-
zzcao, confirme definitivamente, quando disponivel, o cardter multifocal da doenga
em nosso paciente. Da mesma forma, ndo foi possivel obter a confirmacio plena pelo
LCR de atividade imunologica alterada no SNC, mas havia discreto auniento das pro-
teinas totais e, mais importante, do ieor de lg(, como referido em todos os casos de
SOAH por doenca desmielinizante descritos até aquif O diagnostico de esclerose em
placas, parcce ser o mais plausivel, tendo sido iniciado tratamento imunossupressor
especifico para a recorréncia mais recente,
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