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Sindrome del uno y medio,
a proposito de un caso y revision
de la literatura
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RESUMEN
Este sindrome es producido por una lesidn pontina inferior e incluye a la formacion reticular pontina paramedia (FRPP)
y al fasciculo longitudinal medial (FLM) del mismo lado. Este padecimiento puede originarse principalmente por infarto
de tronco cerebral, esclerosis multiple y hemorragia pontina, también se han reportado casos de tuberculomas y tumo-
res. Entre los principales sintomas destacan los oftalmoldgicos: diplopia, osciloscopia o vision borrosa. Se presenta el caso
de un paciente de 40 arios, de sexo femenino. Con hipertensidn arterial de cinco afios de evolucidn. Padecimiento actual:
cefalea intensa, subita y generalizada, mareo, vértigo, vdmito, parestesias de hemicuerpo izquierdo, marcha con dificul-
tad. En imagen de tomografia se aprecia zona hiperdensa a nivel del puente, compatible con hemorragia. En la hemo-
rragia cerebral pontina hipertensiva, se presenta clinicamente: coma, cuadriplejia, pupilas pequenas reactivas y ausencia
de movimientos oculares. Este tipo de hemorragia normalmente conduce a la muerte del paciente, sin embargo, en este
caso la mejoria se correlaciona al tamafio del sangrado. Es posible establecer un diagndstico preciso con la tomografia
computarizada y la resonancia magnética y asi mejorar el prondstico.
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One-and-a-half syndrome, report of a case and revision of the literature.

ABSTRACT
This syndrome is produced by an inferior pontine injury and includes the pontine and reticular formation paramedia
(PPRF) as well as the longitudinal medial fasciculus (LM) of the same side. This suffering can be originated mainly by:
infarction of brainstem, multiple sclerosis and pontine hemorrhage, also cases of tuberculomas and tumors have been
reported. Among the main symptoms are the ophthalmologic ones: diplopia, osciloscopy or blurred vision. We present
the case of a female 40 years old, patient with five-years of arterial hypertension. Current features: intense, sudden and
generalized migraine, dizziness, vertigo, vomit, paresthesias of left side of the hemibody march with difficulty. In CT scan
image march with we appreciate hyperdense zone at level of the pons, compatible with hemorrhage. In the hypertensive
pontine hemorrhage, it clinically appears: comma, quadriplegia, small reactive pupils and absence of ocular movements.
This type of hemorrhage normally leads to the patient’s death; nevertheless, in this case the improvement is correlated
to the size of the hemorrhage. It is possible to establish a precise diagnosis with the CT scan and magnetic resonance and
so to improve the prognosis.
Key words: Pontina hemorrhage, migraine, comma, pontine injury, ophthalmoplegia, one-and-a-half-syndrome.
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INTRODUCCION

Las primeras descripciones clinicopatolégicas de
hemorragia pontina corresponden a Fang y Foley, en
1954, y posteriormente Dinsdale, en 1964, quienes re-
visaron las necropsias del Boston City Hospital y en-
contraron 511 casos de hemorragia cerebral entre
19 093 autopsias, de las cuales 30 eran pontinas (6%).
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Dos tercios de los pacientes en estas autopsias ha-
bian estado comatosos cuando eran vistos por pri-
mera vez, 13% tenian vémito y 78% habian muerto
dentro de los primeros dos dias. Un paciente que
sobrevivié por 23 dias tenia una pequefia hemorra-
gia en el tegmento pontino derecho, el resto tenia
hemorragia masiva usualmente en el puente medio
y la uniéon de la base del puente y el tegmento.

Fisher sugirié que la hemorragia primaria condu-
cia a una presién sobre vasos que la rodeaban con
una subsecuente ruptura. Ross Russell habia demos-
trado agrandamientos fusiformes asintomaticos so-
bre vasos penetrantes en el puente de pacientes con
aterosclerosis y enfermedad vascular hipertensiva.
Cole, Yates, Rosenblum, Fisher y Caplan explicaron
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que el sangrado en pacientes hipertensos se debe a
un escape en vasos penetrantes delgados dafados
por lipohialinosis y conteniendo pequefos
microaneurismas.

La hemorragia cerebral pontina hipertensiva se
presenta clinicamente como una tétrada de coma,
cuadriplejia, pupilas pequefas reactivas y ausencia
de movimientos oculares horizontales. Ejemplos
post mortem de hemorragia en el tegmento pontino
lateral han sido descritos. El uso de la tomografia
computarizada y resonancia magnética han condu-
cido a reportes de algunos pacientes que sobrevi-
ven después de una hemorragia pontina.’

C. Miller-Fisher nombré por primera vez a uno
de los sindromes presentados en este tipo de even-
tos como sindrome de uno y medio, al presentar el
primer reporte anatomopatolégico en 1967.

El sindrome es una entidad clinica producida por
una lesién pontina inferior que incluye a la forma-
cién reticular pontina paramediana (FRPP) y al fasci-
culo longitudinal medial (FLM) del mismo lado, des-
pués que las fibras internucleares hayan atravesado
la linea media. Se traduce en un defecto en los mo-
vimientos horizontales, en donde hay una paralisis
de la mirada conjugada lateral en una direccion
(uno), y en direcciéon opuesta una oftalmoplejia
internuclear ( medio).?*

También se la ha llamado exotropia pontina pa-
ralitica; sin embargo, otros autores sugieren este
término solo si el ojo contralateral es desviado ha-
cia fuera espontaneamente. '3

Las etiologias mas comunes son infarto de tron-
co cerebral, esclerosis multiple y hemorragia
pontina, ademas se han reportado casos de
tuberculomas y tumores.2>7

La causa mas frecuente de oftalmoplejia
internuclear en un paciente joven sin traumatismo
craneoencefalico son las enfermedades desmie-
linizantes, entre las cuales la mas importante es la
esclerosis multiple. Si la lesion fuera bilateral seria
patognomonico de la misma.?

Todo el encéfalo se encuentra involucrado en la
planeacién y ejecucion de los movimientos ocula-
res, entran en coordinacion areas corticales, vias
descendentes, modulaciones cerebelosas hasta al-
canzar el tallo cerebral. Algunas de las vias aun no
estan bien detalladas.

Al nivel del tallo, el control premotor de la mirada
horizontal y vertical estd dividido anatémicamente.
Las estructuras involucradas en la generacién de la
mirada horizontal ocupan la parte inferior del puen-
te y superior de la médula, mientras que aquellas areas
importantes para la mirada vertical residen en la par-
te rostral del mesencéfalo.

La ultima estructura involucrada con la mirada
horizontal es el nicleo del VI par o nucleo abducens.

Las sefiales para todas las clases de movimento ocu-
lar alcanzan, de hecho, a dicho nucleo.

A diferencia de otros nucleos motores, este mis-
mo nucleo gobierna el musculo ipsilateral (recto
lateral), al cual se proyecta, y el musculo agonista
contralateral (recto medial). El nucleo abducens es
en si el centro para la mirada horizontal. Contiene
dos tipos de neuronas:

1. Motoneuronas, cuyos axones forman al VI par
ipsilateral.

2. Neuronas internucleares, cuyos axones cruzan la
linea media para unirse a otras y formar parte del
FLM y ascender al subnucleo del recto medio
contralateral. Otras fibras de neuronas
internucleares oculomotoras se desplazan en sen-
tido opuesto y partiendo en el complejo nuclear
oculomotor del subnucleo del recto medio des-
cienden hasta alcanzar al ndcleo abducens
contralateral.

Conjuntamente, los dos grupos de neuronas
internucleares proveen las bases anatémicas para la
produccion de la mirada horizontal en ambos ojos.

Las sefales para los movimientos sacadicos de
los ojos provenientes de la FRPP alcanzan al nucleo
abducens. Esta formacion aloja a tres tipos
neuronales necesarios para los movimientos
sacadicos horizontales:

1. Neuronas excitatorias. Localizadas rostralmente
al nucleo abducens; reciben sus impulsos princi-
palmente del colliculus superior contralateral.
Estas neuronas proyectadas directamente al nu-
cleo abducens ipsilateral lo estimulan para los
movimiento sacadicos ipsilaterales.

2. Neuronas inhibitorias. Localizadas en la unién
pontomedular se proyectan al nucleo abducens
contralateral y estan involucradas en inhibir al
antagonista (rectolateral contralateral) durante
la abduccion ipsilateral.

3. Neuronas omnipausa. Se encargan de la supre-
sion de los movimientos sacadicos durante la fi-
jacion de la mirada.

Del canal semicircular horizontal, aferentes
vestibulares primarias se proyectan principalmente
al nucleo vestibular medial en donde ellas hacen
sinapsis. Las neuronas de los nucleos vestibulares
mandan conexiones excitatorias primeramente al
nucleo del abducens contralateral y proyecciones
inhibitorias al nucleo abducens ipsilateral. Entradas
sacadicas alcanzan el nucleo del abducens de las
neuronas de la FRPP y neuronas inhibitorias
contralaterales. El nucleo del abducens contiene
motoneuronas que inervan el musculo recto lateral
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ipsilateral y neuronas internucleares del abducens
con axones que ascienden en el FLM para contactar
motoneuronas del recto medial en el nucleo
oculomotor contralateral. Estas vias median los
movimientos horizontales (Figura 1).

Algunos de los ejemplos de los tipos de lesiones
que pueden ocurrir en estas estructuras se descri-
ben a continuacion:

1. Una lesién unilateral de la FRPP causa una des-
viacién conjugada contralateral de los ojos.

2. Un decremento de la actividad vestibular téni-
ca causa una desviacion ipsilateral de los ojos.

3. Entonces, una lesién unilateral del FLM podria
llevar a una desviacion hacia fuera del ojo
ipsilateral a través de una disrupcion de sefiales
vestibulares ipsilaterales y sefiales del FRPP
contralaterales de las neuronas internucleares del
abducens contralareal.

4. Cuando el FRPP ipsilateral también esta afectado
(ademas de la lesion en el FLM), la interrupcion
de las sefiales del FRPP contralateral en el FLM
ipsilateral también seria interrumpida. El
involucramiento de estas estructuras origina, por
tanto, una disfuncién en la mirada conjugada ho-
rizontal, produciendo que un ojo quede horizon-
talmente paralizado, mientras que el otro con-
serve la abduccion.

Algunos de los pacientes con este sindrome de-
sarrollan desviacién hacia fuera de uno o ambos
ojos cuando ven hacia objetivos distantes. La
exotropia contralateral en pacientes con el sindro-
me es bien conocido como una forma de exotropia
pontina paralitica. Tal exotropia es usualmente des-
crita durante los intentos para ver al frente con el
ojo ipsilateral. Bajo estas condiciones, la mirada
hacia adelante puede traer como consecuencia una

Figura1.
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desviaciéon secundaria del ojo contralateral por
sobreexcitacion del FRPP contralateral.®

Es dificil saber en la etapa aguda si la lesiéon de
FRPP o FLM es la dominante.

El sindrome puede también ser causado por dafio
del nucleo abducens en implicacion de FRPP. La for-
ma para diferenciarlo es con las maniobras
oculocefalicas.

La oftalmoplejia internuclear es clinicamente
caracterizada por falla total o parcial para aducir
un ojo en mirada lateral y un nistagmus monoocular
del ojo que abduce. Puede ser bilateral o unilate-
ral. El diagnéstico diferencial de oftalmoplejia
internuclear se puede hacer al considerar la edad
del paciente, el modo de inicio de los sintomas vy si
el daio es unilateral o bilateral. El bilateral es mas
comunmente dado por desmielinizacion de FLM,
mas frecuentemente como se mencioné anterior-
mente, por esclerosis multiple. La forma unilateral
es mas frecuentemente dada por enfermedad
cerebrovascular. La oftalmoplejia internuclear es
raramente relacionada con el traumatismo
craneoencefalico menor. La mayoria de los pacien-
tes que sufren dafios de tronco cerebral severo es-
tdn comatosos y tienen otros datos clinicos.®

Entre los sintomas oftalmoldgicos del sindrome
del uno y medio se incluyen: diplopia, osciloscopia
o visién borrosa, y son frecuentemente un buen reto
para el manejo.

Los sintomas por el dafio de estructuras pontinas
se han visto que flucttan a través del tiempo y fre-
cuentemente se resuelven espontadneamente, aun-
que pueden persistir.

Los infartos pontinos paramedianos, que son
usualmente debido a trombosis de arterias
perforantes, se presentan generalmente con
hemiparesia dominantemente fasciobraquial
con disartria, implicacién somatosensorial y anor-
malidades de la mirada horizontal. La recuperacién
favorable depende de nivel de la lesion.'0

Han existido reportes del uso de toxina botulinica
para patologias oculares de movimientos y
nistagmus, aunque realmente con la aplicaciéon de
la toxina no se puede saber con certeza si la recupe-
racion es dada en parte a ésta o si ha sido esponta-
nea. Paralizar los movimientos con toxina botulinica
puede abolir la osciloscopia del nistagmus, pero
podria producir osciloscopia durante los movimien-
tos de la cabeza.?

El sindrome del uno y medio clasico es el que
involucra la mirada horizontal; sin embargo, tam-
bién se puede encontrar un sindrome en el que se
compromete la mirada vertical. La mirada vertical
tiene un control diferente en localizacién, por lo
que si se presenta es importante considerar una afec-
tacion en el cerebro medio rostral.?



Existe un llamado sindrome del uno y medio tipo
I, el cual se discute si es correcto nombrarlo de esta
forma porque esta patologia no constituye un sin-
drome, sino mejor dicho, un conjunto de signos y
sintomas aislados producidos por un proceso pato-
l6gico.™

CASO CLiNICO

Mujer de 40 afos casada que se dedica al hogar, sin
toxicomanias. Tiene hipertension arterial de cinco afios
de evolucion, ingiere captopril de manera irregular.

El padecimiento actual lo inici6 el 9 de junio del
2004 con cefalea intensa, subita y generalizada,
mareo, vértigo, vomito, parestesias de hemicuerpo
izquierdo y una marcha con dificultad.

Exploracion fisica

Alerta, que presenta lenguaje con disartria
cerebelosa, obedece 6rdenes.

Pares craneales: fondo de ojo sin edema de
papila, con angiotonia, nistagmus hacia todas di-
recciones, limitacion de la mirada conjugada late-
ral hacia la derecha. El ojo derecho tiene imposibi-
lidad para la aduccién y el ojo izquierdo presenta
nistagmus a la mirada lateral hacia la izquierda (Fi-
guras 2 y 3). Presenta ptosis palpebral izquierda con
extropia del mismo ojo, dilatacion pupilar. Tiene
paralisis facial periférica derecha, hipoestesia de
hemicara izquierda. Moviliza las cuatro extremida-
des y sus reflejos osteotendinosos de +++.

La respuesta plantar es extensora bilateral.

Presenta hipoestesia fasciocorporal izquierda. En
la coordinacion se aprecié dismetria de miembro
toracico izquierdo, respetando el derecho. No se
encontré rigidez de nuca. Obesidad exégena. Rui-
dos cardiacos ritmicos, con abdomen normal. TA 140-
90, FC 80, FR 20, Temp. 36.5.
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Figura 2. Aqui se le pide a la paciente que dirija su mirada
hacia su derecha.

Estudios de laboratorio

Hemoglobina: 16.7 mg/dL, hematocrito 47%,
leucocitos 12900/mm?3, neutréfilos 90% y plaquetas
226,000/mm3. Glucosa 142 g/dL , urea 25 mg/dL en
24 h, BUN 11mg/dL, sodio 140 meq/L, K 3.7 meqg/L
y cloro 108 megq/L.

TRATAMIENTO

La paciente se hospitalizé por siete dias, en los
cuales el tratamiento que se dio fue a base de
hipotensores de tipo losartan, dexametasona, solu-
ciones parenterales y antivertiginosos.

Se le dio rehabilitacién por dos meses. Su evo-
lucién fue hacia la mejoria. Actualmente deambula
con ayuda de bastén, sola, lenguaje con minima
disartria, mejoria de la oftalmoplejia internuclear
y de la paralisis de la mirada conjugada a la dere-
cha. Mejoria de la dismetria izquierda. (Figuras 4
y 5).

DISCUSION

La hemorragia pontina fue reconocida como un
hallazgo post mortem por los morfogistas a princi-
pios del siglo XIX. En 1812, Cheyn citd un ejemplo
de hemorragia pontina, y Serres and Burdach lo
hicieron afos mas tarde. Para los primeros afos del
siglo XX, los hallazgos tipicos de este tipo de he-
morragia fueron reconocidos.’® En 1982, Louis R.
Caplan reporté en la revista de Neurology tres ca-
sos de hemorragia hipertensiva pontomecencefalica
a nivel del tegmento lateral, en dos de los cuales la
localizacion fue determinada por tomografia y el
tercero a través de estudio post mortem."

La primera descripcion del sindrome del unoy
medio fue realizada por Miller Fisher al presentar
el primer caso clinico patolégico ante el mundo
en 1967. Para 1981 se habian reportado sélo 17

Figura 3.Zona hiperdensa a nivel del puente, compatible con
hemorragia.
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Figura 4. Se le pide a la paciente que dirija su mirada a su
derecha.
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Figura 5. Se le pide a la paciente que dirija su mirada a la
izquierda.

casos en toda la literatura y Pierrot- Deseilligny,
para ese mismo afio, agregd cinco nuevos casos,
de los cuales tres son ejemplos clasicos.” Se ha
hecho en este articulo una breve revision de los
aspectos neurooftalmolégicos tocantes de la pa-
tologia.

Se presenta un caso clinico de hemorragia
pontina con una evolucién poco frecuente la cual
ocurre en el tegmento pontino. Habitualmente los
casos de hemorragia pontina se presentan subita-
mente con estado de coma, pupilas puntiformes,
debilidad motora, que pueden ser de las cuatro ex-
tremidades y muerte inminente.

De la experiencia que hemos tenido con hemo-
rragias pontina (10 casos) s6lo éste ha tenido mejo-
ria favorable, tanto en la funcién motora como en
la funcion cerebelosa. La mejoria se correlacioné
con el tamafno de la hemorragia. Anteriormente, la
hemorragia pontina era reportada como mortal, de
acuerdo con los resultados de las autopsias. Con el
advenimiento de la tecnologia y disponibilidad de
la tomografia computarizada y la resonancia mag-
nética, es posible establecer diagndsticos mas pre-
cisos, mejorando asi tanto el diagndéstico oportuno
como el pronéstico.
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Habitualmente estos casos no son quirurgicos,
a menos que exista extravasacion de sangre en el
cuarto ventriculo y ocasione hidrocefalia. La me-
joria observada en este caso fue gracias al control
adecuado de la tensién arterial y las medidas ge-
nerales, ademas de la aplicacién de esteroides, lo
cual es hoy en dia controversial en el caso de he-
morragia pontina.

La importancia de la presentacién de este caso
es identificar algunos sindromes, los cuales ya han
sido descritos por otros autores; nuestra paciente
presento el Sindrome del uno y medio que ubica su
lesién a nivel de puente. Se caracteriza porque el
ojo ipsilateral es horizontalmente inmoévil (uno),
mientras que el ojo contralateral no puede ser adu-
cido y la abduccién se encuentra preservada (me-
dio).™
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