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APRESENTACAO

Temos o privilégio de apresentar o primeiro volume do livro “Frente Diagnéstica
e Terapéutica na Neurologia”, um material rico e direcionado a todos académicos e
docentes da area da saude com interesse em neurologia e areas afins.

A especialidade médica responsavel por trabalhar e analisar os disturbios
estruturais do sistema nervoso é denominada como neurologia. Do diagnostico
a terapéutica, todas as enfermidades que envolvem o sistema nervoso central,
periférico, autbnomo, simpatico e parassimpatico, sao estudadas pelos profissionais
com especializacdoo em neurologia. Além das doencas neuropscicopatolédgicas, o
CID divide as patologias do sistema nervoso em dez grupos com fins de analise
epidemiologica.

Assim abordamos aqui assuntos relativos aos avancos e dados cientificos
aplicados aos estudos de base diagnéstica e terapéutica nesse reamo téao
interessante da medicina, oferecendo um breve panorama daquilo que tem sido feito
no pais. O leitor podera se aprofundar em temas direcionados a Espinha bifida,
Malformagdes congénitas, Defeitos do tubo neural, Traumatismo Intracraniano,
Degeneracao Medular, Doenca de Parkinson, Criptococcose, Acidente Vascular
Cerebral, Aneurisma Cerebral, Neurocirurgia, Sindrome de Guillain-Barré, Disrafismo
Espinal, Meningomielocele, Doenca de Alzheimer, Eletroencefalograma, Virus zika,
Malformacédo de Dandy-Walker, Microcefalia, Sindrome de Lance-Adams dentre
outros.

Esperamos que o conteudo deste material possa somar de maneira significativa
ao conhecimento dos profissionais e académicos, influenciando e estimulando cada
vez mais a pesquisa nesta area em nosso pais. Parabenizamos cada autor pela
teoria bem fundamentada aliada a resultados promissores, e principalmente a Atena

Editora por permitir que o conhecimento seja difundido em todo territério nacional.
Desejo a todos uma 6tima leitura!

Benedito Rodrigues da Silva Neto
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RESUMO - RELATO DE CASO: Paciente
feminina, 81 anos, médica aposentada,
brasileira, hipertensa e sem  outras

comorbidades. Refere ter acordado com diplopia
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associada a hemiparesia e hemiparestesia em
dimidio direito. Os sintomas surgiram de forma
subita e ndo havia queixas nos dias ou semanas
anteriores. Ao exame, estava orientada,
com forgca grau 5 nos quatro membros, com
hemiataxia cerebelar a direita, sem disartria ou
disfagia. Relatava hiperalgesia e alodinia em
dimidio direito, porém sem alteracéo objetiva ao
exame neurologico. Os reflexos eram grau 2,
simétricos;aspupilasisocoricasefotorreagentes,
com 3 mm. Havia restricdo completa da mirada
horizontal esquerda. Na mirada lateral direita
havia abducdo normal do olho direito associada
a nistagmo no olho esquerdo em aducgéo. Nao
havia ptose e os demais nervos cranianos
estavam sem alteragbes. Foram realizados
ecocardiograma transtoracico, doppler cervical
e holter de 24 horas com todos os resultados
normais. Ressonancia magnética de créanio
indicou area de hiperintensidade em topografia
pontina unilateral a esquerda e o mapa de ADC
evidenciou restricdo a difusédo paramediana em
ponte baixa do mesmo lado, ambos sugestivos
de infarto agudo. O exame clinico e avaliagéo
radiolégica sdo compativeis com a Sindrome
One and a Half associada a hemiparesia,
hemiparestesia e hemiataxia contralaterais.
Ha uma série de sindromes denominadas
transtornos do espectro da sindrome One and
a Half. Contudo, ndo encontramos na literatura
apresentacao clinica semelhante a este caso.
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PALAVRAS-CHAVE: Sindrome One and a Half; infarto cerebral; motricidade ocular.

UNUSUAL PRESENTATION OF BRAIN ISCHEMIA: ONE AND A HALF SYNDROME
WITH HEMIPARESTHESIA, HEMIPARESIS AND HEMIATAXIA

ABSTRACT - CASE REPORT: Female patient, 81 years old, retired doctor, Brazilian,
systemic hypertension and without other comorbidities. She said she had woken up
with diplopia associated with hemiparesis and right dimid hemiparesis, all symptoms
came on suddenly and there were no complaints in the previous days or weeks. She
was alert, with 5 degree strength in all four limbs, right cerebellar hemiataxia, without
dysarthria or dysphagia. She reported hyperalgesia and allodynia in the right dimid, but
without objective alteration on neurological examination. The reflexes were symmetrical
2 degree, the isochoric and photoreactive pupils 3 mm. There was complete restriction
of the left horizontal glance. In the right lateral gaze there was normal abduction of
the right eye associated with nystagmus in the left eye in adduction. There was no
ptosis and the other cranial nerves were unchanged. Transthoracic echocardiography,
cervical Doppler and 24-hour Holter were performed and all did not show any
abnormalities. Cranial magnetic resonance imaging indicated an area of hyperintensity
in the left unilateral pontine topography, and the DWI showed restriction to paramedian
low-bridged diffusion on the same side, both suggestive of acute infarction. Clinical
examination and radiological evaluation are compatible with One and a Half Syndrome
associated with contralateral hemiparesis, hemiparesthesia and hemiataxia. There
are a number of syndromes called spectrum disorders of One and a Half syndrome.
However, we did not find in the literature a clinical presentation similar to this case.
KEYWORDS: One and a Half Syndrome, Brain ischemia, Ocular motility

11 INTRODUCAO

A Sindrome One and a Half (SOAH) é uma desordem rara da movimentacao
ocular horizontal, caracterizada classicamente pela existéncia de dois componentes
obrigatérios: (1) paralisia horizontal do olhar conjugado ipsilateral a lesédo (One),
causando nistagmo do olho contralateral em aducdo e mobilidade preservada
do olho do lado acometido em abducéao; (2) oftalmoplegia internuclear (Half). Os
movimentos verticais e de convergéncia estdo preservados. Ocorre por lesédo no
tegmento unilateral da ponte, causando danos a formacéao reticular paramediana
pontina (FRPP), nucleo do nervo abducente e ao fasciculo longitudinal medial (FLM).
A causa mais comum da sindrome é a doenca cerebrovascular, principalmente infarto
lacunar do tronco encefalico.

Descrita pela primeira vez em 1967 por C. Miller Fischer, a SOAH atualmente
conta com cerca de 50 casos descritos na literatura mundial. Na sintomatologia é

comum que o paciente se queixe de disturbios visuais, como visao dupla e oscilopsia,
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associadas ou nédo a hemiparesia. Além disso, cefaléia, paresia em membros, e
sintomas menos frequentes, como disfagia, hipoacusia e zumbidos também podem
estar presentes.

Ao exame fisico, podem ser observados exotropia em repouso, paralisia do
olhar conjugado para o lado acometido e paralisia da adugcdo a mirada contralateral,
com abducao preservada e nistagmo do olho contralateral a leséo (Figura 1). Marcha
ataxica, paresia e hipoestesia em dimidio, paralisia facial periférica, lagolftalmia,
perda sensitiva na face ipsilateral a lesao e disartria também podem ser encontrados.
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Figura 1: Imagem mostrando o mecanismo da Sindrome One and a Half. A) Les&o no tegmento
pontino envolvendo FRPP ipsilateral e FLM ipsilateral. B) Mirada horizontal. No olhar para a
direita, o olho esquerdo néo realiza adugéo, enquanto a abducéo do olho direito € realizada

com nistagmo. No olhar para esquerda, os dois olhos tem restricdo a mobiliza¢éo (abducéo no

olho esquerdo e adugéo no olho direito). Modificado de Xue F. One-and-a-half syndrome with
its spectrum disorders. Quant Imaging Med Surg 2017;7(6):691-697.

Quando as lesbes sdo mais extensas, além das estruturas mencionadas, podem
ser acometidos os pedunculos cerebelares unilateralmente, nucleo dos nervos
trigémeo, facial e vestibulococlear, lemnisco medial e feixe piramidal. Desse modo,
a presenca de sintomas extra oculares pode sugerir a existéncia de acometimento
de estruturas pontinas adjacentes.

2| FISIOPATOLOGIA

Afisiopatologia da SOAH baseia-se na lesdo da formacao reticular paramediana
pontina (FRPP). Fisiologicamente, a FRPP possui neurénios excitatorios ativadores
do nucleo do nervo abducente (VI nervo craniano), que inerva o musculo reto lateral.
O nucleo do VI nervo craniano comunica-se com o fasciculo longitudinal medial
(FLM), responsavel pela estimulacdo do nacleo do nervo oculomotor (Il nervo

Frente Diagnéstica e Terapéutica na Neurologia Capitulo 4



craniano) contralateral, levando a conjugacéo do olhar de forma harménica. Quando
h& lesdo que compromete a acdao da FRPP, a ativacédo do nucleo do abducente fica
prejudicada, e ha impossibilidade de abducao ocular ipsilateral a lesdao. Ha dano
também na comunicag¢édo entre o nucleo do nervo abducente, o FLM e o nucleo do
nervo oculomotor, afetando a aducédo ocular contralateral. Isso esclarece o porqué da
paralisia horizontal do olhar conjugado. Ja a oftalmoplegia internuclear, caracteristica
da sindrome, refere-se a fraqueza ou paralisia dos movimentos oculares, também
resultante da lesdao no FLM. Portanto, observa-se que a lesao da FRPP constitui
evento central para o desenvolvimento da sindrome e de seu espectro clinico.

31 SOAH E O ESPECTRO CLINICO

O espectro clinico da sindrome varia de acordo com a topografia neuroanatémica
acometida. Como variantes da SOAH, destacam-se as Sindromes Eight and a half,
Nine and a half, Thirteen and a half, Fifteen and a half e Sixteen and a half. A Sindrome
Eight and a half caracteriza-se pelos achados clinicos da SOAH adicionados a
paralisia facial periférica unilateral, ao contrario da Fifteen, que tem acometimento
bilateral do nucleo do VIl nervo craniano. Na sindrome Nine and a half observam-se
as manifestacdes da Eight and a half adicionadas a sintomas em dimidio corporal
ipsilateral ou contralateral, como hemiparesia e/ou hemiparestesia e ataxia. Ja as
sindromes Thirteen and a half e Sixteen, apresentam acometimento do ndcleo do
nervo trigémeo e do vestibulococlear, respectivamente. Na primeira, encontra-se
parestesia e paresia facial ipsilateral a lesdo além dos achados de SOAH, e na
segunda ha hipoacusia ipsilateralmente e hemiparesia contralateral. A existéncia de
nacleos dos nervos cranianos V, VI, VIl e VIII, além do trato corticoespinal e do
lemnisco medial na ponte proporciona a exuberancia de achados no exame fisico
conforme a gravidade e extensdo da lesdo, mais acentuadas por consequéncia de
eventos vasculares. A tabela 1 resume os achados caracteristicos de cada sindrome

com sua relagdo topografica.

Sindrome Manifestacdes clinicas Areas acometidas

Paralisia do olhar conjugado
ipsilateral a leséo e
One and a half (SOAH) oftalmoplegia internuclear.
Ha nistagmo horizontal
contralateral

Formac&o reticular pontina
paramediana (FRPP) , nucleo
do nervo abducente (NC VI),
fasciculo medial longitudinal

Manifestacbes da SOAH, | FRPP, ndcleo dos nervos

ight half
Eight and a ha paralisia facial unilateral cranianos (NC) VI e VII

Manifestacbes da  Eight, | FRPP, Leséao bilateral do nucleo
hemiparesia/ ataxia /| do NC VI, fasciculo longitudinal
hipoestesia  em dimidio | medial, trato corticoespinal,
corporal lemnisco medial

Nine and a half
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Thirteen and a half

Manifestacbes da  Eight,
com anestesia hemifacial e
paralisia dos mdusculos da
mastigacéo ipsilateral

FRPP, nicleo dos NC VI, Vil e V.

Fifteen and a half

Manifestacbes da SOAH
adicionadas a paralisia facial
bilateral

FRPP, nucleo do NC VI e
bilateralmente do NC VI,
decorrente de uma malformacgéo
anatémica

Sixteen and a half

Manifestacoes clinicas
da Eight adicionadas a
hemiparalisia contralateral e
perda auditiva ipsilateral

FRPP, area tegmental/
ventromedial/ ventrolateral da
ponte, nicleo no VI, Vil e VII NC
e trato corticoespinal

Tabela 1: Principais correlagdes clinicas das sindromes do espectro One and a Half

41 CAUSAS

A causa mais prevalente da SOAH envolve disturbios cerebrovasculares, como

infarto ou hemorragia, especialmente no tegmento da ponte, como aconteceu com a

paciente estudada. E valido ressaltar que pessoas com maior risco cardiovascular,

portadoras de obesidade, diabetes, e dislipidemias, apresentam estatisticamente

maior ocorréncia de eventos como esse. Dentre outras causas, destaca-se a esclerose

multipla como a segunda mais prevalente, outras doencas desmielinizantes, infeccdes

que acometem o tronco cerebral, como cisticercose, tuberculose e encefalites de

tronco, trauma, malformacdes vasculares e tumores. A tabela 2 ilustra as causas ja

descritas na literatura mundial.

Causas descritas de Sindrome One and a Half

Doencgas cerebrovasculares (infarto ou hemorragias )

Esclerose mdltipla e outras doengas desmielinizantes

Trauma

Aneurisma de artéria basilar e outras malformagdes arteriovenosas

Infeccbes no tronco cerebral: cisticercose e tuberculose

Linfomas

Hemangioma cavernoso

Tumores (sitio primario ou metastase)

Tabela 2: Causas de Sindrome One and a Half ja descritas em literatura mundial

51 DIAGNOSTICO E TRATAMENTO
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reconhecimento seguro. A lesdo é identificada de forma topografica por meio dos
exames fisico e de imagem, preferencialmente ressonancia magnética (RM). Os
achados de imagem comuns envolvem principalmente infarto lacunar do tronco
encefalico e o mais frequente deles é foco de hiperintensidade em area de tegmento
unilateral da ponte. A RM da paciente citada revelou focos de infarto agudo nessa
mesma area, com restricao a difusdo paramediana na ponte inferior esquerda (Figura
2AeB).

Figura 2 A e B: A) Regido de hiperintensidade em topografia pontina, sugestivo de infarto
agudo. B) Mapa de ADC revela restricéo a difusdo em localidade paramediana da ponte, onde
anatomicamente se encontra a formacao reticular paramediana pontina (FRPP).

Por ser uma sindrome rara, a SOAH possui poucos casos descritos na literatura
e seu diagnoéstico é desafiador. Relatos de caso como este séo de extrema relevancia
para a ampliagdo do conhecimento médico e para melhor abordagem ao paciente.
Além disso, realizar diagnoéstico precoce é fundamental para o prognéstico desses
pacientes.
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non-functioning pituitary adenoma (PA) and a meningioma. Discussion: Meningiomas
and pituitary adenomas are among the most common types of brain tumors, but the
coexistence of both is rare. The most common type of PA in adults is the prolactinoma,
but the most common type of PA associated with a coexisting meningioma is the growth
hormone secreting tumors. However, in this case, the patient had a non-functioning
one. Conclusion: The report of a case about two histopathologically distinct coexisting
brain tumors, without an obvious trigger, is essential once rare conditions as this are
not completely elucidated in literature.

KEYWORDS: meningioma, pituitary adenoma, bitemporal hemianopia

HEMIANOPSIA BILATERAL ASSOCIADA COM MENINGIOMA E ADENOMA
PITUITARIO COEXISTENTES

RESUMO: Descricao do caso: Paciente de 73 anos, sexo masculino, se apresentou
com hemianopsia bilateral. Ressonancia magnética de cranio evidenciou lesao
sélida suprasselar e outra lesdo sugestiva de meningioma. Os dois tumores foram
completamente excisionados cirurgicamente. A analise histopatolégica confirmou
como adenoma pituitdrio ndo secretor e meningioma. Discussao: Meningioma
e adenomas pituitarios sdo os mais comuns tipos de tumores de cérebro, mas a
coexisténcia de ambos é rara. O tipo mais comum de adenoma hipofisario em adultos
€ o prolactinoma, porém, na coexistencia com meningioma, o tipo mais comum é o
adenoma secretor do horménio do crescimento. Contudo, no caso apresentado, o
paciente apresentou um adenoma néao secretor. Conclusao: O relato de um caso
sobre tumores de cérebro coexistentes e histopalogicamente distintos sem que haja
nenhum fator desencadeante é essencial, uma vez que raras condicoes como essa
nao sao completamente elucidadas na literatura.

PALAVRAS-CHAVE: meningioma, adenoma hipofisario, hemianopsia bitemporal

11 CASE PRESENTATION

A 73-years-old male presents with progressive bitemporal hemianopia. Brain
magnetic resonance imaging (MRI) detected a suprasellar mass lesion extending up
to the third ventricle’s floor (figure 1). Besides that, another lesion, suggestive of a
meningioma, was noticed in the left planum sphenoidale.

Both tumors were completely excised through surgical resection, and the
meningioma was resected with its dural base. Both samples were sent to the
histopathological analysis and they were confirmed as a non-functioning pituitary
adenoma (PA) and a meningioma.

In the postoperative, patient progressed with syndrome of inappropriate
antidiuretic hormone secretion, but with considerable improvement of visual
complaints.
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