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Resumen

El Sindrome de Locked-In también conocido como Sindrome de Enclaustramiento, de Deseferentizacion o de Encerra-
miento, se definid por primera vez en 1966 por Plum y Posner. Las causas pueden agruparse en vasculares y no vasculares,
siendo las primeras las mas frecuentes. Clinicamente este sindrome se caracteriza porque la conciencia y el estado de vigila
estan conservados, pero existe cuadriplejia, anartria, disfagia y dificultad para coordinar la mecanica ventilatoria, representan-
do las complicaciones pulmonares la principal causa de muerte. En la mayoria de los casos, el paciente conserva la movilidad
ocular vertical, por tanto, el inico método de comunicacion es por medio de parpadeo ocular y movimientos verticales oculares.
A continuacioén, se hace la presentacion de un caso y revision de la literatura con los aspectos fisiopatologicos, clinicos, diag-
nosticos y terapéuticos mas relevantes.
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Abstract

Locked-In Syndrome, also known as Enclaustration, Deseferentization, or Enclosure Syndrome, was first defined in 1966
by Plum and Posner. Causes can be grouped into vascular and non-vascular, the former being the most frequent. Clinically this
syndrome is characterized by consciousness and the state of watch conserved, but there is quadriplegia, anartria, dysphagia
and difficulty to coordinate the ventilatory mechanics, representing pulmonary complications the main cause of death. In most
cases, the patient retains vertical eye mobility, so the only method of communication is through eye blinking and vertical eye
movements. Next, a case presentation and review of the literature with the most relevant pathophysiological, clinical, diagnos-

tic and therapeutic aspects is done.
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Introduccion

El Sindrome de Locked-In (SLI) se caracteriza
principalmente por anartria, problemas respiratorios y
lesiones infratentoriales que preservan el estado de con-
ciencia, semejantes a un coma, por provocar cuadriplejia
y paralisis de nervios craneales del puente y el bulbo.
El nombre de esta patologia se definié por primera vez
en 1966 por Plum y Posner para referirse a la tetraplejia
y anartria provocadas por la interrupcion de las vias cor-
ticoespinal y corticobulbares del tronco cerebral. Sin
embargo, desde el afio 1875 Darolles habia reportado el

primer paciente con las caracteristicas de SLI>¢ Se han uti-
lizado otros nombres de acuerdo a la ubicacion anatémica
de la lesion como sindrome pontinoventral, sindrome de
desconexion pontina, sindrome ventral del troncoencefa-
lico, entre otros* El diagndstico clinico debe realizarse de
forma correcta para diferenciar el SLI del mutismo aci-
nético, estado de coma, estado vegetativo, pseudocoma
psicogénico o muerte cerebral*® Aunque el prondstico
es desfavorable, el tratamiento evita empeorar los dafios
reversibles en los pacientes%*!° A continuacion se hace la
presentacion de un caso clinico y revision de la literatura
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con los aspectos fisiopatologicos, clinicos, diagnosticos y
terapéuticos mas relevantes de éste sindrome.

Caso

Paciente masculino de 56 afos, que ingresa al servicio
de urgencias del HUC de Cartagena, Bolivar (Colombia)
a las 5 a.m. proveniente de su domicilio, con cuadro cli-
nico de inicio subito, al levantarse de la cama, consistente
en sensacion de vértigo, pérdida de la fuerza muscular en
hemicuerpo izquierdo, con imposibilidad para incorpo-
rarse y disartria.

Dentro de los antecedentes personales de importancia
refiere hipertension arterial desde hace 10 afios, manejada
en la actualidad con metoprolol 50mg c/dia, enalapril Smg
c/dia e hidroclorotiazida 25mg c/dia. Ingresa con cifras
tensionales de 160/110 mmHg, FC de 120 Ipm y FR de 26
rpm, por lo que impresiona como enfermedad cerebrovas-
cular isquémica vs hemorragica secundaria a emergencia
hipertensiva, y se inicia manejo con nitroprusiato de sodio
y trasladado a la UCI. Ingresa con Glasgow de 8/15, con
cuadriplejia, respuesta a la apertura ocular espontanea,
taquicardico, taquipneico, pérdida de fuerza muscular en
los 4 miembros, con respuesta extensora exagerada a los
estimulos y espasticidad.

Signos vitales al ingreso a UCI: TA: 100/60 mmHg,
FC: 105 por minuto, SaO2: 97%, T: 37,2 grados centi-
grados, FR: 32 por minuto.

Examenes de laboratorio iniciales: Hb: 12,8gr/dl,
HTO: 39,9%, Leucocitos: 6,600/mm3, Neutrofilos: 70%,
Linfocitos: 16% , Plaquetas: 238.000/mm3, TP:13seg.,
TPT: 26seg., Na: 140mEq/dl, K: 3,8 1mEq/dl, Cl: 102mEq/
dl, Creatinina: 0,68mg/dl, BUN: 14mg/dl, Gases Arteriales:
pH: 7.4, PO2: 205mmHg, PCO2: 34,9mmHg, HCO3:
24 4mmol/l, BE: 1,1mmol/l, PaO2/F102: 410mmHg, Osm:
283mOsm/kg, glicemia: 102mg/dl.

Se inicia manejo con intubacion orotraqueal y se
conecta a ventilacion mecanica asistida, tratamiento anti-
hipertensivo con ajuste de dosis de nitroprusiato de sodio;
se coloca catéter venoso central para manejo de liquidos, se
canaliza la arteria radial derecha para medicion de presion
arterial invasiva, se instaura fenitoina sodica, sedoanalgesia,
lovastatina y enoxaparina a dosis profilactica. Se ordena
tomografia axial computarizada (TAC) (Fig. 1) y rayos X
de térax, los cuales no reportaron alteraciones anatdmicas.

A las 12 horas se realiza examen neuroldgico exhaus-
tivo, previo a suspension de sedoanalgesia, consideran-
dose la posibilidad de Sindrome de Locked —In, ya que
el paciente tenia apertura ocular espontanea y comprendia
las o6rdenes dadas con movimientos oculares verticales.
Se realiza resonancia magnética nuclear (RMN) que evi-
dencid extensa lesion de alta sefial en secuencia T2 , que
compromete la totalidad de la protuberancia y tercio infe-
rior de mesencéfalo, bulbo de aspecto normal con estruc-
turas vasculares de trayecto y sefiales habituales. Se
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confirma el diagnostico y se ordena traqueostomia y gas-
trostomia temprana, y manejo con terapia fisica.

Se evidencié ademas sinusitis maxilar izquierda
manejada exitosamente con ampicilina sulbactam; a los 16
dias de estancia en UCI present6 episodio de severa hipo-
tension (TA: 80/40) que no respondié a reanimacién con
liquidos por lo que se decide iniciar terapia con vasopre-
sores. Se hace impresion diagnostica de shock séptico, se
toman muestras para policultivar aislandose en secrecion
traqueal mas de 100.000 UFC de Klebsiella pneumoniae
sensible a meropenem, el cual es instaurado de inmediato;
ademas en el rastreo de hongos se aislé en cuatro puntos
candida Sp., iniciandose fluconazol. Tras completar trata-
miento antimicrobiano, con respuesta favorable y 1 mes de
hospitalizacion el paciente -consciente con posibilidad de
comunicarse con los ojos- es dado de alta con recomenda-
ciones para el manejo domiciliario.

Discusion

El SLI, también conocido como Sindrome de
Enclaustramiento, de Deseferentizacion o de Encerra-
miento, es un amplio campo de condiciones clinicas que
evolucionan de diversas maneras y por distintas causas?
Esta condicion se caracteriza principalmente por la pér-
dida del control muscular voluntario de los cuatro miem-
bros (cuadriplejia), la incapacidad para articular sonidos
y de comunicarse mediante las palabras (anartria) y pro-
blemas para coordinar la respiracion!- La conciencia del
paciente no sufre ninguna alteracion y permanece siempre
en un estado de alerta, razén por la que este sindrome se
diferencia de otras condiciones de cuadriplejia como el
estado vegetativo''! Ademas, en los pacientes con SLI el
unico método de comunicacion es por medio de parpadeo
ocular y movimientos palpebrales, debido que se preserva
la audicion, la respiracion y la vision>#12

El SLI es una patologia con una incidencia muy
baja y puede presentarte tanto en adultos como en nifios.
A pesar de no tener registros concretos en la actualidad,
en el afio 1992, Katz et al., realizaron un seguimiento a
29 personas con SLI, encontrando que 24 de los pacientes
tuvieron una sobrevida de 12,5 afios después de la apari-
cion de la enfermedad, con una supervivencia media de
4,9 anos!® Posteriormente, en el afio 2002, Ledn-Carrion
et al., realizaron una encuesta en la que participaron 44
personas con SLI pertenecientes a la Asociacion de Sin-
drome de Locked-in (ALIS) en Francia, que tenian edades
entre 22 y 77 afios. Reportaron una proporcion similar en
el género masculino y femenino con un 51,2% y 48,8%
respectivamente y una edad promedio aproximadamente
de 46,79 afios. La sobrevida encontrada fue de 6 anos, de
los cuales el 20,5% duraron con la enfermedad menos de 2
afios, el 63,6% entre 2-5 afios, el 15,9% entre 6-10 afos y
2 pacientes por mas de 20 afnos?

La fisiopatologia est4 basada en la interrupcién bila-



teral de las fibras corticoespinales y corticobulbares a
nivel pontino, tractos responsables del movimiento de
las extremidades y de la funcién motora de faringe, boca
y mandibula!!

Las causas de SLI pueden agruparse en: vasculares y
no vasculares; siendo el accidente cerebrovascular (ACV)
la etiologia principal con un 52% de los casos" producida
por la afectacion de la protuberancia ventral por embolia o
trombosis de la arteria basilar, constituyendo la base para-
mediana pontina el territorio mas vulnerable!? Otra de las
causas vasculares es la hemorragia en la protuberancia pro-
vocada por hipertension arterial o malformacion en la red
vascular. La lesion cerebral traumatica es responsable de
aproximadamente el 31% de los casos.? El porcentaje res-
tante, esta relacionado con patologias no vasculares como:
absceso pontino, mielinolisis pontina central, el consumo
de heroina, tumores del tronco encefélico, entre otros %41

El SLI fue clasificado segun su severidad en 1979 por
Bauer et al, pero también puede ser clasificado segin su
etiologia y su evolucion*&1216

Segtin su severidad encontramos tres variantes: 1)
el SLI Clasico, que incluye a los pacientes con las carac-
teristicas principales de esta condicion (tetraplejia, anar-
tria, conciencia intacta, comunicacion mediante movi-
mientos oculares verticales.); 2) el SLI Incompleto, donde
se afiaden otros movimientos voluntarios, como lo son los
de las extremidades y/o de la cabeza; y 3) el SLI Total, en
el cual el paciente se encuentra totalmente inmovil y pre-
senta oftalmoplejia completa®!1216

Seglin su etiologia, este sindrome se clasifica en: 1)
Vascular, en el cual puede estar alterado el sistema nervioso
central (SNC); y 2) No Vascular, en el que puede hallarse
comprometido el sistema nervioso periférico (SNP)?

Por ultimo, segin su evolucion puede ser: 1) SLI
Transitorio, donde puede haber una recuperacion y gene-
ralmente se encuentra alterado el SNP; y 2) SLI Cronico,
que es irrecuperable o puede presentar grados variables de
recuperacion?

El diagnostico se basa en un buen examen fisico y neu-
rologico que permita descartar o confirmar esta entidad?
Las manifestaciones clinicas de los pacientes con SLI
estan caracterizadas por la presencia de tetraplejia, para-
lisis de los nervios craneanos bajos con conservacion de
la conciencia y del movimiento ocular vertical*!' Ademas,
pueden presentar alteraciones en la atencion, capacidad
intelectual y en la memoria tanto visual como verbal?

Dentro de los signos precedentes encontrados se
han identificado el vértigo, la cefalea, hemiparesia heral-
dica, parestesia, disartria, diplopia y risa patologica. Otros
signos motores identificados son la diplejia facial, y la
rigidez de descerebracion!!

Clinicamente este sindrome se caracteriza porque la
conciencia y el estado de vigila estdn conservados, pero
existe cuadriplejia e incapacidad para hablar y deglutir?*!!

Estos pacientes se percatan de impulsos internos y externos,
pero s6lo pueden mantener una conversacion interna.!? En
la mayoria de los casos, el paciente conserva la movilidad
ocular vertical, porque las vias supranucleares del tercer
nervio cursan mas rostral y dorsal (integracion mesence-
falica) y no son comprometidas, pero no sucede lo mismo
con la mirada conjugada horizontal, la cual queda no fun-
cionante*!*!"" La oftalmoplejia internuclear se debe a la
pérdida de adduccion del ojo ipsilateral produciendo nis-
tagmo a la abduccion del ojo, siendo este un signo carac-
teristico de esta entidad. La respiracion es a menudo afec-
tada cuando el tegmento lateral de la protuberancia o la
médula estan involucrados, por lo que pueden necesitar
ventilacion asistida!®

Si en la RMN se evidencia un dafio pontino ventral
en un paciente que no responde, se debe examinar el movi-
miento de verticalidad ocular?

En ocasiones, estos pacientes pueden presentar una
actividad motora remanente caracterizada por flexion de
la cabeza, movimiento distal de los dedos y movimiento
lingual; y fendmenos involuntarios como llanto, grufiido
y salivacion excesiva;!! que por la disfagia y el reflejo
de la tos puede ser aspirada provocando complicaciones
adicionales como atelectasia y neumonia. La inmovilidad
favorece la formacion de trombos y émbolos pulmonares,
ademas se observa debilitamiento en la fuerza y amplitud
del movimiento de los labios, lengua y la flexibilidad del
paladar blando, con reflejos patoldgicos como succion y
mordida, lo que dificulta la capacidad de estas personas
en coordinar de forma adecuada la respiracion, por lo cual
se usa la traqueostomia al inicio de la enfermedad? Las
complicaciones pulmonares son consideradas la principal
causa de muerte?

Los infartos y otras lesiones estructurales del tronco
cerebral se visualizan mejor en la RMN con imagenes de
difusion ponderada — DWI- la mas sensible para la detec-
cion de infartos agudos. La angiografia por RMN permite
identificar la ubicacion y la gravedad de las oclusiones vas-
culares. En caso de contraindicacion de la RMN se podra
usar la TC o angiografia por TC para detectar la oclusion de
la arteria basilar!® En los pacientes con pérdida del control
motor distal persistente la RMN suele mostrar interrupcion
bilateral de las fibras corticospinal y corticobulbar a nivel
pontino!" Si la RMN no muestra ninguna causa estruc-
tural se debe considerar una puncion lumbar para descartar
causas inflamatorias o infecciosas como la encefalitis !

La electroencefalografia (EEG) en pacientes con
SLI no es confiable porque la funcidon puede estar conser-
vada o ausente en algunos casos’!® Sin embargo, un EEG
normal en un paciente sin respuesta es sugestivo de un
SLI o coma psicogeno.”

Comunmente el diagnostico del SLI es confundido
con el mutismo acinético, estado de coma, estado vegeta-
tivo, pseudocoma psicogénico o muerte cerebral. Por esta
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razon, es fundamental evaluar los movimientos de verti-
calidad ocular y el parpadeo que son los signos caracte-
risticos de la patologia y que permiten realizar el diagnos-
tico diferencial"!%121617 Eg importante destacar que los
pacientes en estado de coma no pueden ser excitados y sus
ojos permaneceran cerrados, y los pacientes con mutismo
acinéticos no presentaran tetraplejia y su estado de con-
ciencia no presenta alteraciones %!

El tratamiento estd basado en terapias que permitan
mejorar su calidad de vida. Estas idealmente deben rea-
lizarse en centros especializados para rehabilitacion con
espacios adecuados para que el paciente pueda interac-
tuar con el medio ambiente, que contribuya a lograr una
mejora tanto en su salud fisica como psicologica. La difi-
cultad de estos pacientes para interactuar con otras per-
sonas, ha conllevado al desarrollo de tecnologias capaces
de ofrecer una mejor comunicacién con su entorno,
mediante sistemas computarizados que compensan el
habla. Sin embargo, acceder a estas tecnologias requiere
altos costos y es por esto que, el principal medio de comu-
nicacion es la movilidad ocular?33810.18

El tratamiento agudo se basa principalmente en
manejar las causas médicas reversibles y disminuir los
factores de riesgo asociados al sindrome; la fisioterapia
es esencial para el manejo de las complicaciones pul-
monares, sin embargo, también se debe enfocar el trata-
miento en evitar la disfagia, inmovilidad e incontinencia.
La capacidad cognitiva no se encuentra alterada, por esto
es importante solicitar su consentimiento para desarrollar
la terapias 2>1°

El pronostico es desfavorable. Un estudio que evalud
139 casos, encontré una mortalidad aproximada del 60%
de los pacientes 4 meses después del diagndstico, siendo
mayor en los pacientes que presentaron dafio vascular con
un 67% que en los pacientes sin dafio vascular con un
41%24121° Las principales causas de muerte son las com-
plicaciones respiratorias, sin embargo, se han reportado
muertes por extension de la lesion hacia el tronco cerebral,
complicaciones cardiacas, sepsis y hemorragias digestivas?

Aunque la rehabilitacion de los pacientes no se
encuentra totalmente establecida, es recomendable un
inicio temprano de terapias para evitar que se empeoren
los dafios reversibles y asi lograr un aumento en la espe-
ranza y calidad de vida de los pacientes. A pesar de no
lograr que la recuperacion sea completa, un aumento de
las capacidades motoras representa una mejoria significa-
tiva que se ve reflejada en una mejor calidad de vida y
cambios en el estado emocional del paciente>6!!

Conclusiones

El Sindrome de Locked-In etioldgicamente puede ser
de causa vascular y no vascular, siendo la primera la mas
frecuente. Dentro de sus manifestaciones clinicas se des-
tacan la cuadriplejia y la anartria, caracteristicas compar-
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tidas con el estado de coma, estado vegetativo, pseudo-
coma psicogénico o muerte cerebral, lo que puede generar
confusion. Sin embargo, el SLI se diferencia de éstas
porque la conciencia, el estado de vigilia, los movimientos
de verticalidad ocular y el parpadeo estan conservados,
siendo estos ultimos signos caracteristicos de la patologia
que permiten realizar el diagndstico diferencial. Las mani-
festaciones clinicas descritas en la literatura fueron con-
sistentes con las encontradas en el caso presentado, lo que
permitio realizar un diagnostico diferencial certero. En las
series de casos reportados por otros autores, por el proceso
fisiopatologico de éste sindrome, la disfagia y las altera-
ciones de la mecanica ventilatoria requirieron de traqueos-
tomia y gastrostomia, procedimientos que se realizaron de
forma oportuna y temprana en el caso aqui presentado. Asi
mismo, conociendo que de no ser tratados el prondstico de
estos pacientes es desfavorable, se inicid manejo precoz
con terapia fisica, que a pesar de no lograr recuperacion
completa, si ha demostrado un aumento en la esperanza y
calidad de vida de los pacientes.
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