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Sio muito conhecidas as situaghes de comas metabdlicas com integridade
de reflexos vestibulo-oculares ¢ oculo-cefdlicos, assim como padroes de desvio
tonicos nas provas caloricas vestibulo-oculares.  Entretanto, menos conhecidas
¢ controversas sdo as perdas de motricidade voluntaria, em Que o paciente, ao
comando ou pela sua veontade, ndo consegue orientar o olhar, mas consegue
fazé-lo com o seguimento automatico de um alvo, ou fixando o olhar e poste-
riormente rotando a cabecal:-3.9.13,  As vezes é dificil afirmar a presenca de um
“reflexn de fixagdo™; por exemplo quando se roda rapidamente a cabeca do
paciente com o “olhar no horizonte”, na mesma manobra da pesquisa dos
reflexos dculo-cefalicos de Magnus, e ocorre desvio contralateral do olhar.
O desvio horizontal teria origem principalmente nos canais semicirculares,
cnquanto o vertical, nos otolitos. No recém-nato, como no paciente sem o
vontrole voluntario, os reflexos vestibulo-oculares sdo nitidos. Na infancia, aos
poucos, estes perdem espaco para o reflexo de fixacdo e para os designios da
vontade2. O presente relato relembra estas questdes, expoentes na obra de
Hughlings Jackson, com os niveis de hierarquia de fungio. Estas dissociacoes,
entre um nivel superior voluntario e outro inferior automatico-reflexo, sado pro-
duzidos por lesdes definidas, com diferentes comportamentos plasticos!d. Na
fase aguda das lesdes frontais, ocorre desvio conjugado do olhar para o lado
da lesdo; em seguida, impossibilidade de olhar para o hemisfério sadio, enquanto
que a rotacdo rapida lateral da cabeca determina desvio dos olhos contra-
lateral a lesdo, demonstrando integridade automatico-reflexa do tronco cerebral.
Isto ocorre num paciente conscientel213.  J4 as lesfes abaixo da decussagao
do sistema oculomotor produzem a sindrome oposta, ou seja, impossibilidade de
olhar para a lesdo, devido a comprometimento de vias e nucleos adjacentes,
com varias dissaciages e resquicios de movimentos oculares, acompanhados
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ou ndc de lesio do nicleo do sexto nervo cranianol2d10,111517 Em 1967,
C. Miller Fisher8 descreveu curiosa combinagdo — ja havia pelo menos uma
descrigdo no “Case Records of the Massachusetts (General Hospital”, de 1953
(apud Christoff et al.8) — de paralisia do olhar conjupado por lesio pontina
combinada com oftalmoplegia infernuclear ipsilateral. Denominou-a “one-and-
-a-half-syndrome”, isto €, o paciente ndo conseguia olhar para a direita por
paralisia do olhar conjugado ("one”) e, quando olhava para a esquerda, apenas
o olho esquerdo se movia, abduzindo (“and-a-half”). O direito ficava imovel
por lesdo do fasciculo longitudinal medial direito.  paciente tinha uma lesdo
na porcio média da ponte. Até 1981, segundo Pierrot-Deseillingny, apenas 22
casos haviam sido descritosl6.17,  Este autor descreveu curiosidades como a
paralisia bilateral do olhar conjugado ao olhar lateral por metdstase pontinals,

O presente relato deve-se ao inusitado do caso e a atipia da lesio: mesen-
céfalo-pontina alta enquarto os relatos mostram lesdes pontinas médias extensas
ou médio baixas, embora tal situagdo seja previsivel a partir de estudos de
Goebel em animaisl0.

OBSERVACAQ

J.N., 58 anos, branca, foi hospitalizada. por perda sfibita, transitéria da consciéncia
acompanhada de hemiparesia esguerda, cefaléia e vdmitos. Tinha antecedentes de hiper-
tenséo arterial sistémica de dificil controle e logo apds o episddio apresentava PA de
230/130mmHg. Tentando deambular, caiu, sofrendo contusfic com grande hematoma na
regifio frontal esquerda. O exame fisico na hospitalizacic mostrava PA de 161/110mmHg
em decitbito dorsal, sopro sistélico em foco mitral (L + /61 ), sinais de arteriosclerose
generalizada e hematoma na regido frontal esquerda. No exame neuroldgico encon-
trava-se em deciibito passivo, liicida, coerente, orientada, sonolenta e com fala disdrtrica.
Mantinha-se constantemente com os olhos fechados e tinha hemiparesia proporcionada,
completa, & esquerda. A coordenacio motora estava normal i direita e com a pesquisa
prejudicada A esquerda, mas sem alteracdes grosseiras, s reflexos profundos estavam
hiperativos 4 esquerda e havia sinal de Babinski deste ‘ado. Os sinais de Brudzinski
e rigidez de nuca estavam presentes. As sensibilidades tdtil, 4lgica, palestésica e ciné-
tico-postural mostravam-se diminuidas &4 esquerda, incluindo a face. Nervos cranianos:
I — normal; II — F.0Q. com KW2. campimetria normal e acuidade visual diminufda em
A.Q.; III, IV, VI — o olho direito nio mostrava movimentos de aducido-abducio em
qualquer manchra; o olho esquerde realizava a abducdoe veluntariamente com nistagmo,
através da rotacio rdpida lateral passiva da cabe¢a e nas provas vestibulo-oculares
com irrigecio de dgua fria po ouvide esquerdo (mais nitido no segundo dia de evolu-
clio): a aducdo do olho esquerdo estava ausente voluntariamente e presente através
da rotacio lateral rapida, passiva da ecabega e nas provas vestibulc-oculares com irri-
gaclio de 4gua fria no ouvide direito (também ficou mais nitido no segundo dia de
evolucdo); os reflexos fotomolor e consensual estavam preservados e a convergéneia
ausente (a partir do segundo dia aparceceu discreta, bilateral); a flexdo da cabeca sobre
0 tdrax determinava a abertura das pdlpebras e desvio dos olhos para clma; a extensfo,
abalxamento da palpebra superior e desvio dos olhos para baixo; estes movimentos
eram nitidos mas de pequena amplitude, igval aoa conseguidos pelo seguimento de um
alvo em movimento vertical e hem melhores due o8 conseguidos com intenso esforgo
voluntario; ainda apresentava dissoclacio emntre a abertura voluntaria e a automético-

reflexa das pédlpebras; V — normal: VII — o estudo estdtico e dindmico mostrava
apagamento do sulco nasogeniano esquerdo:; VIII -- a audicdio estava diminuida bila-
teralmente; IX, X, XI, XII — normais (Fig. 1). Evolugio — No segundo dia, com a

melhora da abduco do olho esquerdo, caracterizou-se bem a sindrome «one-and-a-hali»
de Miller Fisher. Logo apds apareceu asterixis no membro superior esquerde, acom-
panhada de melhora da hemiparesia, que perdurou por 4 semanas. Evoluiu satisfato-
rlamente com dQexametasona, anti-hipertensivos e cuidados gerais. Seis meses apos,
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Fig. 1 — Caso J.N.: exame na hospitaliza¢do. A, B, mamtinha-se sempre com
0s olhos fechados, mesmo rindo; C, D, esfor¢o para obedecer ao comando
de abrir os olhos e olhar para cima; E, fixamdo um objeto & sua fremte;
F, G, elevava as pdlpebras e apresentava elevagdo de -+ 15°© dos olhos no
seguimento de um alvo; G, observe a abdug¢do do olho esquerdo mo segui-
mento de alvo (com nistagmo); H, I, a irrigacdo de dgua fria mo ouvido
direito determinava discreta aducdo do olho esquerdo com movimentos mnis-
tagmdéides. A irrigacdo do ouvido esquerdo provocava mnistagmo mno olho
esquerdo, com batida rdpida pare o direita. A paciente queirxava-se de
vertigem com a irrigagdo do ouwvido. As manobras de flexo/extensdo da
cabega e outras foram documemtadas em “super 8.

Fig. 2 — Caso J.N.: tomografia computadorizada do encéfalo. A esquerda, zona
hiperdensa (sangue) nma regido do aqueduto de Sylvius. No meio, hematoma na
calota (teto) e tegmento mesencefdlico direito. A direita, hematoma mo tegmento
mesencéfalo-pontino alto; o corte mais abaixo é mormal.
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apresentava o mesmo quadro, com melhora discreta. A abdugdio do olho esquerdo era
completa com nistagmo, e a aducgfio deste olho realizava-se voluntariamente com movi-
mentos nistagmoéides. Exames realizados — Tomografia computadorizada do encéfalo:
zona hiperdensa na calota mesencéfalo-protuberancional & direita, que nf#o se altera na
fase contrastada e corresponde a hemafoma parenquimatoso (Fig. 2). O ligiiido cefa-
lorraqueanc estava francamente hemorrdgico. O eletrengefalograma mostrou freqiiénca
de 8Hz intercalados por raros surtos alfa nas dreas posferiores ¢ periodos de ondas
teta, sincrénicos nas Areas temporais.

COMENTARIOS

Nossa paciente nido olhava para a direita pela paralisia do olhar conjugado
para este lado. Ao olhar para a esquerda, apenas conseguia a ahdugio com
nistagmo do olho esquerdo. N&o conseguia mover medialmente o olho direito
por lesdo do fasciculo longitudinal medial direito, que deve ter cruzado baixo.
Isto configura tipicamente a sindrome de “one-and-a-half”. Com a estimulagio
calorica {agua fria) do ouvido direito, conseguimos abalos nistagméides e movi-
mentos discrefos, mediais, com o olho esquerdo. Isto demonstra a integridade
ou de vias entre s nicleos vestibulares e ¢ nicleg do 11l nervo esquerdo para
o reto medial ou entio apenas de vias entre os niicleos vestibulares e nucleos
inibidores do V1 (menos provavel), ocasionando relaxamento do reto externo
e 08 movimentos citades. A irrigacdo do ouvido esquerdo ocasionava nistagmo
com batida rapida para a direita no olho esquerdo, novamente demonstrando
a integridade de vias enfre os nucleos vestibulares e do 1l e VI a esquerda,
excitatorios e inibitérios, bem sincronizados. A direita, nenhum movimento,
mostrando o isoclamento dos nicleos III e VI (ou sua inibicio intensa, porém
menos provavel porque a convergéncia estd mantida), quer para a motricidade
voluntaria ou automatico-reflexa. Com a convergéncia mantida, embora discreta,
0s movimentos verticais e voluntarios muito discretos e os automatico-reflexos
bem evidentes, incluindo a porgdo do III para a abertura das palpebras, demons-
tra-se a integridade de importantes conexdes entre os nicleos vestibulares e
niucleos dos Ills nervos cranianos. Quando nos referimos aos nticleos dos
tlls nervos cranianos, referimo-nos ac complexo II[-[V. A participagic da pro-
priocep¢do da musculatura cervical e de receptores de C,-C, parece ser pouco
importante?,

Dificil & explicar a auséncia de qualquer resposta automatico-reflexa do
nitcleo do VI nervo craniano direito. Ele ndo esti lesado. Caso estivesse, a
manutengdo do tono do reto medial direito, que ndo se move pela lesdo do
fasciculo longitudinal medial mas o faz na convergéncia, desviaria o olho medial-
mente na posi¢do estitica. Supde-se que o equivalente ao nicleo para-abdu-
cente de Crosby da substincia reticular paramediana pontina intermediaria todos
os movimentes do VI25,  Todavia, observamos pacientes com diferencas quan-
titativas na movimentagio ocular explicdveis por dreas de excitacio-inibigdo.
Isto é, alguns pacientes com lesfo da formaclo reticular pontina paramediana
desviam os olhos tonicamente para o lado contralateral i lesio: ndo se consegue
desfazer o desvio lateral do olho contralateral a lesio pela pesquisa da conver-
géncia ou pela rotacdo rdpida da cabega, enquanto gutros apenas ficam impos-
sibilitados de olhar para a lesio, mantendo os olhos na linha média. Para
explicar o primeiro fendmeno diz-se que “predomina a formagio reticular pon-
tina paramediana contralateral”. A verificagio clinica destas duas situagdes
obriga a postular areas inibitérias-excitatorias separadas que, lesadas, provocam
estas diferentes manifestacdes (Fig. 3). Os estudos em animais confirmam esta
impressao clinical,2.7,18,17,

Quanto A paralisia do olhar conjugado laterql, pequenas lesoes de até um
a dois mm no tegmento da ponte, abaixo dos nicleos do Il e IV, especificamente
na formacdo reticular pontina paramediana, resultam em paralisia do olhar
conjugado ipsilateral. Entre o niicleo do IV e VI, ventralmente e proximo da
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Pig. 3 — Movimentacdo ocular analiscdea. FEsquemg retirado e
modificedo de Pierrot-Deseilligny 16,

linha média, uma destas lesdes abolird os movimentos conjugados oculares
espontidneos ou induzidos automatico-reflexos. Isto estd bem confirmado em
macacos2.7.10, Curiosamente, algumas descobertas recentes indicam que a teoria
de Foville, popularizada nos idos de 1950 como o mnicleo para abducente de
Crosby, esta correta. Demonstrou-se definitivamente que os nicleos do VI tém
dois tipos de células: a) neurdnios magnocelulares que inervam o reto externo
ipsilateral; b) neurdnios internucleares que conectam, no minimo, o VI com
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o nucleo do Il contralateral. Os axdnios destes neurdnios cruzam a linha
média, ascendem no fasciculo longitudinal medial (FLM) e se conectam com
os motoneurdénios do 6culo-motor, O notdvel da observagdo de Foville foi
inferir clinicamente uma via cortico-nuclear até proximo do nucleo do VI e
outra, ascendente, deste niicleo ao niticleo do Il contralateral2.7.10,16,17,  Parece
que estes neurdnios internucleares sdo importantes na geracdo do olhar ipsila-
teral. Estes niicleos recebem projecdo principalmente da formacio reticular
ipsilateral transmtindo impulsos inibitorios e excitatérios. Também recebem
impulsos de ambos os nucleos vestibulares. E bem demonstrado, inclusive € de
evidéncia clinica, que o nucleo vestibular contralateral tem um efeifo excitatério,
enquanto o ipsilateral tem um efeito inibitorio2710,1617. (O padric ja referido,
de pacientes com lesdes da formacio reticular pontina paramediana com desvio
ocular tonico lateral ou com impossibilidade de olhar para o lado da lesdo,
confirma também este modelo.

A lesdo do fasciculo longitudinal mediai caracteriza-se, tipicamente, por
paralisia da aducdo com preservacdo da convergéncia do olho ipisilateral &
lesdo e nistagmo horizontal na adugio do olho contralateral. Smith e Davidl?
acrescentaram o fendmeno optocinético, mais aos cunidados do oftalmologista
e a dismetria ocular (vacilagdo e movimentos errdticos discretos na mudanca
rapida da fixacdo do olhar). Estes achados sugerem que uma via respeonsavel
pelo movimento conjugade para um dos lados desce do hemisfério contralateral,
cruza a linha média na porgdo mediana da ponte e vai ao niicleo abducente.
Deste nicleo, esta via c¢ruza novamente a linha média e sobe ao nitcleo oculo-
motor contralateral. Entdo, a lesio no FLM ocasionaria: a) bloqueio dos
impulsos ascendentes para o nicleo oculomotor com paralisia da adugdo ipisila-
teral 4 lesdio; b) interferénecia com os impulsos descendentes que se projetam
para o niicleo abducente contralateral lesdo, resultando instabilidade na
abdugfo (ataxia) ou nistagmo?2.6.19.

Quanto aos movimentos conjugados verticais é necessario notar estar claro
que a estrutura responsdvel pelos movimentos conjugados laterais € a formacio
reticular pontina paramediana, porém, as envolvidas nos movimentos oculares
conjugados verticais para cima e para baixo tém localizacio controversa414.15,20,
A paralasm do olhar conjugado para cima decorre, em geral, de lesdes bilaterais
mesencéfalo-diencefalicas ou unilaterais associadas a lesdo da comissura pos-
terior. A paralisia do colhar para baixo estd descrita em lesdes vasculares
hilaterais taldmicas médias4.14.16,20, Embora haja esta separacio definida clini-
camente, existem evidéncias de que todos os tipos de movimentos rapidos podem
ser ativados da formacgfo reticular pontina paramediana. Estio bem demons-
tradas as conexdes entre os nicleos oculomotortroclear e os nicleos vestibu-
lares, via FLM ou através do trato ascendente de Deiters pontino lateral, via
brachium conjuntivum, o que explicaria a manutengio destes movimentos em
nosso caso® 17, A excitagdo do canal semicircular anterior determina a elevacio
do olho ipisilateral, que desaparece com a lesio do FLM.

Concluindo, o presente relato teve como objetivo acrescentar a literatura
mai$ um caso de sindrome “cne-and-a-hatf”, Este caso é peculiar pela posigio
da lesdo, alta e pouco extensa, comparativamente a0s casos descritos na lite-
ratura. Infelizmente nosso caso ndo foi stbimetido a estudo eletrooculografico
com provas caldricas vestibulares bilaterais simultineas que poderia ter contri-
buido com dados adicionais.

RESUMO

Os autores relataram um case de hemorragia mesencéfalo-pontina alta
direita, com oftalmoplegia extrinseca, permanecendo apenas a convergéncia hila-
teral, a abducdo voluntiria e automatico-reflexa do olho esquerdo, e a aducdo
deste olho na pesquisa dos reflexos vestibulo-oculares (“one-and-a-half syn-
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drome”). Ainda, havia dissociagdc voluntdria-automatica da motricidade das
palpebras e dos movimentos conjugados verticais e, também, hemiplegia sensi-
tivo-motora a esquerda e asterixis.

SUMMARY

Combined lateral gaze palsy and unilateral internuclear ophthalmoplegia in
midbrain and high pons haemorrhage: clinical study of a case.

The authors report a case of right midbrain and high pons haemorrhage
with complete external ophthalmoplegy, except bilateral convergence, voluntary
and auntomatic-reflex abduction of the left eye and adduction of this eye with
vestibulo-ocular reflex (“one-and-a-half syndrome”). There is voluntary-auto-
matic dissociation of the eyelids motricity and the vertical gaze. Still, there
is sensitive-motor hemiplegia at left and asterixis,
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