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Abstract

Treatment of cavernous vascular malforma-
tions of the brainstem is a surgical challenge and 
it can result in injury of autonomic centers. When 
the respiratory center is involved it can be asso-
ciated with lose of automatic control of ventila-
tion during sleep, condition known as Ondine’s 
syndrome or curse. This condition is characteri-
zed by hypoventilation and hypoxia during sleep. 
These patients may require prolonged mechanical 
ventilation. We reported a case of this condition 
secondary to hemorrhage after surgical treament 
of a medullary cavernous angioma. 

Key Words: Ondine’s curse, medullary ca-
vernous angioma

Resumen 

El manejo quirúrgico de las malformaciones 
vasculares cavernosas a nivel de tallo cerebral es 
un reto quirúrgico, y puede asociarse a lesión de 
centros autonómicos. Cuando se lesiona el centro 
respiratorio, puede producirse la pérdida del con-
trol automático de la ventilación durante el sueño, 
lo que se conoce como Síndrome o Maldición de 
Ondina. Esta condición se asocia con hipoventi-
lación e hipoxia durante el periodo de sueño. Los 
pacientes que padecen esta enfermedad pueden 
requerir ventilación mecánica prolongada. Se re-
porta un caso de Sindrome de Ondina asociado a 
resección de angioma cavernoso a nivel bulbar.

Palabras clave: Maldición de Ondina, an-
gioma cavernoso bulbar

Introducción

Las lesiones del centro respiratorio a nivel 
bulbar pueden ser causa de estados de hipo- 

ventilación transitorios o permanentes. Ésta con-
dición es conocida con el nombre de Síndrome 
o Maldición  de Ondina, haciendo alusión a un 
mito germánico. Se reporta caso de esta condi-
ción posterior a la resección de angioma caver-
noso del bulbo raquídeo y se revisa la literatura. 

Resumen del caso 

Se trata de un paciente masculino  de 46 años, 
ingeniero en Computación, con historia médica 
de hipertensión y dislipidemia sin tratamiento, 
aqueja adormecimiento y disminución de la fuer-
za muscular en miembros izquierdos, acompaña-
do de mareos. Se le realiza tomografía de cráneo 
que demuestra una hemorragia a nivel del bulbo 
raquídeo. Se procede a realizar resonancia mag-
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nética nuclear y se identifica una lesión compati-
ble con un angioma cavernoso bulbar. Se decide 
brindarle al paciente un manejo conservador y 
seguimiento. En los siguientes 2 años, el paciente 
presenta 2 episodios adicionales de sangrado. En 
el último, ingresa al servicio de Emergencias pues 
aqueja parestesias en las cuatro extremidades, 
disfagia, cefalea, mareos e insomnio. Se progra-
ma para resolución quirúrgica, la cual se realiza 
vía craneotomia suboccipital retromastoidea con 
reseccion completa de la lesión, no se reportan 
complicaciones.  El paciente egresa de Sala de 
Operaciones con ventilación mecánica. 
 

En el primer día postoperatorio, dado que 
mantiene un adecuado patrón respiratorio y un 
buen estado de conciencia, se decide extubar. 
El examen neurológico muestra un síndrome de 
Horner derecho y parálisis de los pares cranea-
les IV, V, VI, VII y  XII del mismo lado. Aun-
que fue extubado sin complicaciones, durante la 
noche, cuando se duerme, el paciente presenta 
insuficiencia respiratoria y es necesario reintu-
bar. Se realiza tomografía postoperatoria que 
muestra probable nuevo sangrado a nivel bulbar 
(Figura 1).

Desde entonces, se realizan múltiples inten-
tos de extubación sin éxito. Se logra identificar 
claramente que, mientras se encuentra despierto, 
el paciente mantiene un adecuado patrón respi-
ratorio, pero cuando se duerme desarrolla apnea 
con hipercapnia secundaria de hasta  125 mmHg, 
asocia deterioro del estado de conciencia. Por lo 
anterior, se prolonga el soporte ventilatorio y se 
realiza una traqueostomía percútanea.  Se consi-
dera que el paciente cursa con la condición co-
nocida como Maldición de Ondina, el cual se 
caracteriza por hipoventilación secundaria e in-
capacidad para mantener el automatismo respi-
ratorio durante el periodo de sueño. Se intentan 
varias alternativas farmacológicas para aumentar 
la sensibilidad del centro respiratorio al dióxido 
de carbono, inclusive acetazolamida, medroxi-
progesterona y fluoxetina, pero sin ninguna res-
puesta. Se logra obtener un ventilador mecánico 
portátil para manejo prolongado y es transferido 
a un centro de rehabilitación. En dicho centro se 
reintenta la descontinuación de la ventilación me-
cánica la cual se logra 2 meses después su inde-
pendencia del ventilador. 

Discusión

La prevalencia de las malformaciones vascu-
lares cavernosas del cerebro es de aproximada-
mente 0,5 % y  estas se asocian con alto riesgo de 
sangrado.1 La mayoría se localizan a nivel supra-
tentorial, y alrededor de un 20 % se encuentran 
en el tallo cerebral.2 Cuando se ubican en estruc-
turas profundas o en el tallo, las consecuencias 
de una hemorragia pueden ser devastadoras. Re-
cientemente, Gross et al reportaron los resultados 
combinados de 68 series de casos, con un total 
de 1390 pacientes con malformaciones caverno-
sas de tallo cerebral tratadas quirúrgicamente. 
Aunque la mortalidad global fue de solo 1,5 %, 
la morbilidad neurológica fue de 45 %. Especí-
ficamente, un 12% de los pacientes requirieron 
traqueostomía o gastrostomía. La resección de 
lesiones del tallo cerebral es siempre un reto qui-
rúrgico que requiere de técnicas de microcirugía 
y guía intraoperatoria por imágenes.
 

Los angiomas cavernosos del bulbo son es-
pecialmente raros, y su resección puede asociar-
se con lesiones de los centros autonómicos. Al 
respecto, Mathiesen et al reportan, en una serie 
de 8 años sobre cavernomas profundos y de tallo 
cerebral, que solo 4 de 68 pacientes presentaron 
angiomas cavernosos del bulbo4; Hauck et al en-
cuentran localización bulbar en 8 pacientes.5 De 
manera similar, Bathay encuentra solamente un 
caso de cavernoma bulbar en una serie de 12 pa-
cientes.6

En el caso que reportamos, el sangrado 
postoperatorio se asoció con fallo para la des-

Figura 1. Tomografía axial y 
coronal

Se aprecia hemorragia a nivel 
bulbar (ver flechas A-C)



Neuroeje 25 (2) Julio-Diciembre 2012 ISSN-1011-5684 Neuroeje 25 (2) Julio-Diciembre 2012 ISSN-1011-5684 1514

Reporte de caso

de la descontinuación de la ventilación mecánica 
después de procedimientos quirúrgicos del tallo 
cerebral. Esta forma adquirida del síndrome de 
Ondina puede requerir ventilación mecánica pro-
longada, pero finalmente puede ser puede ser re-
versible. 
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Esta condición es conocida como hipoventilación 
alveolar central o Síndrome o Maldición de On-
dina. El término Maldición de Ondina se asignó 
por primera vez en 1962 a la condición de pérdida 
del control automático de la ventilación durante 
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