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SINDROME DEL UNO Y MEDIO DE FISHER Y PARALISIS FACIAL PERIFERICA COMO
FORMA DE PRESENTACION DE LA ARTERITIS DE CELULAS GIGANTES*
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Resumen Un accidente vasculoencefélico isquémico en un paciente anciano se asocia comiunmente a una etio-
patogenia trombotica o embdlica no teniéndose en cuenta otras etiologias de baja incidencia, pudien-
do esto ocasionar la pérdida de oportunidades terapéuticas. Comunicamos el caso de una paciente en la cual un
Sindrome del uno y medio de Fisher y una paralisis facial periférica derechos, producto de una lesion isquémica
protuberancial, fueron los sintomas graves de presentacion de una arteritis temporal en la cual sintomas generales
previos atribuibles a la misma, pasaron desapercibidos. Apoyaron la etiologia una biopsia bilateral de arterias tem-
porales positiva y la comprobacion de lesiones isquémicas mdltiples incluyendo protuberancia en la RMN de cra-
neo. Conclusiones. Las diversas presentaciones clinicas de la arteritis temporal plantean considerarla entre las
opciones etiologicas en todo paciente con signos neurolégicos multiples afectando la circulacion vertebrobasilar,
acompafiados de signos y sintomas generales y VSG elevada. Evitar la neuropatia dptica isquémica anterior y
otras complicaciones exige un diagndstico y tratamiento precoz.

Abstract Fisher's one and half syndrome with facial palsy as clinical presentation of giant cell temporal
arteritis.  An ischemic stroke in an old patient is commonly due to thrombosis or embolism. A restriction
in the differential diagnosis and not considering another etiology could occasion the loss of effective therapy and
prevent major complications. We report the case of a patient who suffering from systemic symptoms for a few months,
was admitted to the hospital with the one and a half syndrome described by Fisher, together with right facial palsy,
both products of an ischemic pontine lesion. Bilateral biopsies of the temporal arteries were diagnostic of temporal
arteritis and MRN of the cranium confirmed multiple ischemic lesions involving the pons. In conclusion, the diverse
clinical presentations of temporal arteritis oblige us to consider it among the etiological options in older patients with
neurological signs affecting the vertebral-basilar system, accompanied by systemic signs and symptoms and a high
VSG. To avoid anterior ischemic optic neuropathy and other complications a quick diagnosis and treatment are
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necessary.
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Las caracteristicas clinicas y anatomo-patolégicas de
la arteritis temporal (AT) o vasculitis granulomatosa desde
su descripcién original en 1932, han sido objeto de nu-
merosas revisiones, hasta llegar a definirla como una
enfermedad sistémica con afeccién de distintos érga-
nos (caracteristicas que comparte con las vasculitis en
general) y como sucede con éstas en ocasiones, con
formas de presentacion atipica. La AT ha sido asociada
con una extensa variedad de problemas neuroldgicos
con una frecuencia que varia en distintas series, desde
0-50%?, siendo el accidente vasculo-encefélico una ma-
nifestacion poco comun, ocurriendo en aproximadamente
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en el 3% de los pacientes con predileccion por el territo-
rio vértebro-basilar y postulandose para su produccién
distintos mecanismos.

Comunicamos una paciente en la cual hallazgos
neurolégicos inusuales, fueron los signos que llevaron al
diagnéstico de la arteritis temporal.

Caso clinico

Mujer de 86 afos con antecedentes de: obesidad, arteriopatia
periférica cronica en miembros inferiores e HTA. Fue interna-
da por cefalea, vomitos, disminucion de la agudeza visual y
diplopia no claramente sistematizada, de menos de 5 dias de
evolucion. Del interrogatorio inicial surgié una historia de aproxi-
madamente 6 a 8 meses de astenia, decaimiento, anorexia,
pérdida de 10 kg de peso y dolores osteoarticulares generali-
zados, con mayor intensidad en las cinturas escapular y
pelviana. La enferma presentaba al examen: adelgazamiento
generalizado, disminucién del pulso de la arteria temporal de-
recha, reduccion de la agudeza visual bilateral, una
oftalmoplejia compatible con un Sindrome del uno y medio de
Fisher derecho: pardlisis completa de la mirada horizontal del
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ojo ipsilateral a la lesion (en este caso, el derecho) asociada a
paralisis de la aduccién, exotropia y nistagmo atéxico del ojo
contralateral (es decir el izquierdo) con conservacion de los
movimientos verticales, y una paralisis facial periférica derecha.
Se efectuaron diversos estudios, los cuales detallamos:

Laboratorio: Hto 30% con VCM normal, glucemia 86 mg/dl,
Creatinina 1.78 ng/l (para valores anteriores menores a 1),
eritrosedimentacion globular (VSG) 150 mm en la primera hora,
proteinograma electroforético con leve aumento de alfa 2 y beta
globulinas, complementemia, estudios de coagulacién y
trombofilia, células LE, Latex AR y anticuerpos antinucleares
negativos.

Biopsia de arterias temporales bilateral: arteritis granuloma-
tosa (Enf. de Horton) (ver Figura 1).

RMN de craneo simple: lesiones isquémicas mdltiples, in-
cluso en tronco cerebral (protuberancia) (ver Fig. 2 Ay B).

La enferma fue tratada con beta-metilprednisolona en una
dosis de 60 mg diarios, durante 30 dias, iniciandose luego un
descenso lento, indicaciones que no cumplié correctamente
como paciente ambulatoria. La cefalea y el estado general, al
igual que los dolores articulares mejoraron rapidamente. A los
2 meses la VSG fue de 30 mm en la primera hora, y al exa-
men neurolégico la movilidad del ojo izquierdo era normal, ha-
biendo desaparecido el nistagmo, permaneciendo sin cambios
la oftalmoplejia del ojo derecho, y observandose una recupe-
racion total de la paralisis facial. A los 3 meses posteriores al
inicio del cuadro citado (en ese momento con 40 mg diarios de
metilprednisolona), fue hospitalizada por un cuadro de celulitis
en el miembro inferior izquierdo, a punto de partida de una ex-
tensa Ulcera de etiologia arterial (por obstruccién arterial
periférica crénica) y con probable actividad de la vasculitis,
dadas las lesiones necroticas que presentaba en la lengua y
labios. Fue tratada con antibiéticos por via parenteral y aumento
de la dosis de corticoides por via oral, con curacién de las le-
siones orales y lenta evolucion de las lesiones en miembro in-
ferior izquierdo. A menos de 30 dias de la internacién, una
obstruccion arterial aguda en el miembro afectado, llevo a una
amputacion supracondilea. No se efectud estudio anatomo-pa-
tologico de la pierna. La paciente vive actualmente y permane-
ce con una dosis diaria de 10 mg de metilprednisolona.

Fig. 1.— Arteria temporal con presencia de infiltrado
mononuclear y células gigantes multinucleadas a nivel de
la capa muscular. (Hematoxilina-eosina, 25X).
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Fig. 2.— Ay B: T2 (tse) axial y coronal. Pequefia imagen
hiperintensa a nivel de la hemiprotuberancia derecha en
proyeccién parasagital, compatible con lesién isquémica.
Multiples focos de gliosis isquémica en ambos centros
semiovales y ganglios de la base.

Discusioén

C. Miller Fisher en su trabajo publicado en 1967 descri-
bi6 lo que en forma coloquial denominaba sindrome del
uno y medio, en el cual un ojo permanece ubicado en el
centro y no puede realizar ningin movimiento horizon-
tal, mientras que el otro ojo esta usualmente en abduc-
cién y no puede sobrepasar la linea media en movimiento
de aduccion, mientras que los movimientos verticales
estan relativamente preservados®.

La lesion que produce el Sindrome del uno y medio
de Fisher (de causa vascular, desmielinizante o
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neoplasica), yace en el centro protuberancial para la
mirada conjugada o en la cercania del mismo, compro-
metiendo la Formacion Reticular Pontina Paramediana
(FRPP) o el nicleo abducens, ademés de producir una
Oftalmoplejia Internuclear (OIN) debido a la lesion del
Fasciculo Longitudinal Medio (FLM) ipsilateral; que cru-
z0 lalinea media desde su nucleo de origen contralateral
(ver Figura 3A). Todo esto ocasiona una paralisis com-
pleta de la mirada horizontal cuando el paciente mira
hacia el lado de la lesi6bn, combinado con la mitad de
una pardlisis de la mirada cuando el paciente mira en la
direccion opuesta (la OIN) conservandose solamente la
abduccion del ojo contralateral, siendo esta combina-
cién la que da origen a su nombre. Los pacientes con
este sindrome frecuentemente muestran una exotropia
del ojo opuesto al lado de la lesion en la mirada primaria,

Fig. 3.— A. Esquema de la localizacién de la lesion que origina
el Sindrome del uno y medio de Fisher. (Corte a nivel
protuberancial: 1. nicleo abducens, 2. fasciculo longitudinal
medial, 3. formacion reticular pontina paramediana, 4. fibras
fasciculares del nervio facial)*.
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ya que la paralisis de la mirada horizontal resulta en una
tendencia de ambos ojos de desviarse en la direccion
opuesta, y dado que el ojo del lado afectado no puede
incursionar medialmente a causa de la OIN, sélo el ojo
contralateral se mueve hacia afuera ocasionando el
estrabismo (ver Fig. 3B). Para C. Miller Fisher este sin-
drome ponia en evidencia que las fibras del fasciculo
longitudinal medial se dirigen a los centros de aduccién
contralaterales situdndose en forma caudal en la protu-
berancia, mas que tomando una direccién cefalica an-
tes de cruzar.

El estudio de Wall y Wray® sobre 49 pacientes con
este trastorno revel6 que las causas mas frecuentes eran
el infarto protuberancial y la esclerosis multiple en pro-
porciones similares (16 casos cada uno), siguiendo las
hemorragias pontinas y varios y raros tumores. La edad
en el momento de presentacion orientaba a la etiologia
(la esclerosis multiple prevalecia en el grupo de pacien-
tes mas jovenes). En 20 enfermos en quienes se anota-
ron los sintomas visuales, s6lo 12 acusaban diplopia, 8
visién borrosa, 2 dificultad en la extrema mirada hacia
un lado. 3 enfermos no acusaron sintomas visuales.

La paralisis facial periférica se produce por lesién del
nucleo del VIl par o de sus fibras emergentes ipsilaterales.
Los pacientes con sindromes del uno y medio frecuen-
temente tienen una paralisis del nervio facial asociada
ipsilateral a la paralisis de la mirada horizontal, que ocu-
rre por afectacion del fasciculo de dicho nervio cuando
hace una vuelta alrededor del ndcleo abducens. En el
ya mencionado trabajo de Wall y Wray, 4 (cuatro) pa-
cientes presentaban ademas del sindrome del uno y
medio, pardlisis del VII par ipsilateral. La paralisis facial
también ha sido vinculada a la AT como sintoma inicial®,
postulando como etiologia el compromiso inflamatorio
de los vasa nervorum, con la consiguiente isquemia del
nervio facial.

Hay publicaciones aisladas que mencionan la
Oftalmoplejia Internuclear (OIN) asociada a esta
vasculitis. Recordemos que la OIN consiste en una limi-
tacion de la adduccion ipsilateral (a la lesion del FLM)
asociada a nistagmo ataxico del ojo contralateral que es
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Fig. 3.— B. Sindrome del uno y medio. La flecha llena indica la direccion horizontal de la mirada y la punteada

indica la direccion de la fase rapida del nistagmo.
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el que abduce. Galetta SL y colaboradores’ describie-
ron el desarrollo de un sindrome del uno y medio de
Fisher, en un paciente con arteritis de la temporal, y Wollin
MJ y colaboradores®, describieron la asociacion de di-
cha oftalmoplejia con pardlisis del VII par como un
predictor del desarrollo posterior de mioclono oculopalatal
(OPM), pero no lo relacionaron con una patologia
vascular inflamatoria. EI mecanismo de produccién de
la OIN en casos de vasculitis craneal no esta totalmente
aclarado y se postulan varios: a) embolizacion de las
ramas perforantes de la arteria basilar a partir de trom-
bosis segmentarias de las arterias vertebrales en su re-
corrido extradural, b) compromiso arteritico directo de
ramas perforantes, que puede incluir una oclusién com-
pleta por hiperplasia oclusiva de la intima® 0 1. 1213,

En la revision de la literatura que nos fue factible en-
contramos solamente un caso de Sindrome del uno y
medio y paralisis del VIl par asociado a arteritis tempo-
ral** donde se menciona una denominacion particular
para dicha asociacion, que es el sindrome del ocho y
medio (7mo par craneal + 1-1/2). Creemos que esta aso-
ciacion no es sorprendente dada la etiologia vascular
—generalmente trombotica— atribuida al Sindrome del uno
y medio. Simplemente este caso tiende a agregar una
mas, a las miltiples manifestaciones neuroldgicas que
puede tener la AT (cefalea, isquemia del nervio 6ptico,
diplopia, vértigo, sordera, mono o polineuritis, isquemias
cerebrales transitorias, accidentes cerebrovasculares,
demencia multiinfartos, entre otras) y permitir que un
acabado conocimiento de las mismas, pueda llevar a un
diagnéstico y tratamiento precoz evitando la mas temi-
da de las complicaciones: la ceguera, la cual en forma
uni o bilateral puede ocurrir en casi un 25% de los ca-
sos. Queremos también enfatizar que las complicacio-
nes neurolégicas se manifiestan a veces en forma tar-
dia, después de semanas o0 meses en que el enfermo
manifiesta sintomas y signos sistémicos poco especifi-
cos (artromialgias, fiebre, anorexia, pérdida de peso, leve
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anemia y eritrosedimentacion elevada), y que ésta es la
ocasiéon mas propicia para el diagnostico.
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