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INTRODUCCION

El tronco cerebral es una estructura muy compleja que alberga tractos y
estructuras indispensables para el mantenimiento de funciones basicas para la
vida humana, tales como la movilidad, la respiraciéon, la deglucion, la fonacion,
entre otras. Una lesion a este nivel va a comprometer todas las vias que llevan
informacion para ser procesada y almacenada desde el medio externo hacia
nuestro cerebro y a los tractos que viajan desde la corteza hacia la periferia con el
fin de llevar a cabo movimientos voluntarios e involuntarios.

Esta gran estructura estd compuesta a su vez del mesencéfalo, la protuberancia y
el bulbo. Para este trabajo se profundizara en una extensa lesidn que
compromete a la protuberancia y que deja al sujeto como consecuencia, con la
imposibilidad para movilizar la totalidad de su cuerpo, excepto la apertura ocular y
el movimiento vertical de sus o0jos, a pesar de mantener sus funciones cognitivas
superiores intactas.

Este cuadro clinico fue descrito por primera vez por Plum y Posner en 1996 (1),
utiizando el término “locked-in syndrome” para referirse a pacientes con
cuadriplejia y anartria, con preservacion de su conciencia. Esta condicion habia
sido descrita un poco mas de 100 afios antes por Alexandre Dumas en su libro el
Conde de Montecristo editado en 1844. Posteriormente se han descrito varios
casos en la literatura que han permitido conocer con mayor profundidad este
sindrome, algunos autores han utilizado otros términos como “sindrome de
enclaustramiento”, “sindrome de cautiverio” o “sindrome de deseferentacion”.
Otros han utilizado nombres que dependen de la ubicacién anatomica, sindrome
“pontinoventral”, “ventral del tronco encéfalo” o “desconexion pontica” (2).

Uno de los casos de gran conocimiento publico, ha sido el de Jean-Dominique
Bauby, editor de la revista francesa Elle (3), quien sufrio un accidente cerebro
vascular, viviendo un afio en este estado. Bauby, logré6 comunicarse a través de
un meétodo ensefiado por una fonoaudidloga y escribir un maravilloso libro llamado
“la escafandra y la mariposa” donde se pueden vivenciar todos los sentimientos,
necesidades e inquietudes expresados por el propio paciente.

Dadas sus caracteristicas, este sindrome afecta de forma significativa la calidad
de vida del paciente, siendo un gran desafio para el personal médico quien debe
velar por su estado de salud general; para el fonoaudiélogo, que permitira



establecer un puente comunicativo entre el paciente y su entorno; y para la familia
y el paciente mismo, quienes deben aceptar, enfrentar y superar las adversidades
gue este sindrome conlleva.

Para facilitar la comprension de este sindrome, en este trabajo se realizar4 una
breve descripcion del cuadro clinico, para pasar posteriormente a revisar la
neuroanatomia de la protuberancia anular y la correlacién anatomo-patolégica de
la lesion.

DESCRIPCION CLINICA DEL CUADRO

Como se mencionaba previamente el término sindrome de cautiverio, hace
referencia al paciente cuadripléjico, con anartria y con sus habilidades cognitivas
intactas. A pesar de que todos los pacientes comparten estas caracteristicas, y
considerando minimas diferencias anatomo-clinicas, se pueden encontrar en la
literatura diferentes clasificaciones del sindrome a partir de su severidad, etiologia
y evolucion (5).

Severidad

Por la severidad se encuentra el sindrome “clasico”, en el cual el paciente
presenta una cuadriplejia espastica y no tiene movilidad craneofacial, excepto los
movimientos oculares verticales, es cronico y se asocian comunmente las
dificultades respiratorias (6). El “total” es igual que el anterior, pero cursa con
oftamoplejia total (7). En el “incompleto” se agregan algunos movimientos de la
cara o de las extremidades (6).

Etiologia

Se pueden clasificar en vasculares y no vasculares. Dentro de las primeras se
encuentra que el 60% son provocadas por un infarto en la base del puente debido
a una trombosis de la arteria basilar, y en las segundas, predominan el trauma y
los tumores de tronco (7).

Evolucién

Puede ser transitorio, el cual es recuperable y habitualmente su etiologia se ubica
en el SNP. Y el sindrome crénico, se presenta con grados variables de
recuperacion o irrecuperable.

Aunque el diagnostico de este sindrome es clinico, los examenes con neuro-
imagenes (TAC, RNM, EEG) permitiran realizar el diagnostico diferencial con un
paciente que se encuentra en estado de coma, estado vegetativo o muerte
cerebral (6).



En general, los pacientes enclaustrados requieren asistencia en todos los
requerimientos vitales, incluyendo la deglucion y la respiracion. Estos aspectos
estan relacionados con la principal causa de muerte, cursando generalmente con
neumonia, insuficiencia respiratoria o embolia pulmonar (5).

El prondstico de estos pacientes no es muy favorable ya que existe una tasa de
mortalidad de un 90% dentro de los primeros 4 meses en el grupo de etiologia
vascular, especialmente por complicaciones respiratorias (6). Y en el grupo de
causa no vascular existen referencias de que el 63% muere dentro del primer mes,
sin embargo, aquellos que sobrevivian al cuarto mes tenian buenas posibilidades
de recuperacion funcional parcial e, incluso total (7).

ANATOMIA DE LA PROTUBERANCIA ANULAR

La protuberancia anular (también llamada puente tronco-encefalico o puente de
Varolio) es la estructura que conecta el mesencéfalo con el bulbo raquideo (Fig.
1). Estas tres estructuras forman el tronco del encéfalo y tienen tres amplias
funciones: 1. Sirve como conducto para los tractos ascendentes y los tractos
descendentes que conectan la medula espinal con las diferentes partes de los
centros superiores en el procencéfalo. 2. Contiene centros reflejos importantes
asociados con el control de la respiracion y el sistema cardiovascular; también se
asocia con el control de la conciencia. 3. Contiene los nucleos importantes de los
nervios craneanos Il al XlI (9).
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Fig 1. Tronco encefalico compuesto de mesencéfalo, protuberancia y bulbo (8).



La protuberancia es la porcion mas prominente del tronco encefélico, tiene forma
de cubo y se relaciona con diversas estructuras en sus diferentes caras: La cara
anterior es convexa y presenta un surco profundo en la linea media que aloja la
arteria basilar, denominado surco basilar. La cara superior se relaciona con los
pedunculos cerebrales del mesencéfalo, separados por el surco
pontomesencefalico, y la cara inferior se continda con el bulbo raquideo, separado
de este por el surco bulboprotuberancial. La cara posterior forma la mitad superior
del piso del cuarto ventriculo y esta cubierta por el cerebelo, al que esta unida por
los pedunculos cerebelosos medios, estos Ultimos se ven en las caras laterales de
la protuberancia(9,10).

ASPECTO MACROSCOPICO DE LA PROTUBERANCIA
La protuberancia se puede dividir en una porcion ventral o basal y otra dorsal,
también conocida como tegmento del puente o calota protuberancial (11) (Fig. 2).
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Fig. 2. Parte basal y dorsal de la protuberancia (7).

La porcién ventral lleva informacion acerca del movimiento y la sensacion desde la
corteza cerebral al cerebelo. Contiene un gran numero de fasciculos orientados
transversalmente de fibras ponto-cerebelosas que se originan en dispersos grupos
celulares, los nucleos del puente, que pasan al lado contralateral del cerebelo a
través del extenso pedunculo cerebeloso medio. Mas hacia afuera, en la cara
anterolateral tiene su origen aparente el nervio trigémino (11).

La porcion dorsal, oculta por el cerebelo, contiene estructuras involucradas en la
respiracion, el gusto y el suefio (12). Tiene forma triangular y forma la parte
superior del piso del cuarto ventriculo. Esta limitada hacia afuera por los
pedunculos cerebelosos superiores y esta dividida en mitades simétricas por un
surco mediano. Por fuera de este surco se encuentra la eminencia medial, que



esta limitada lateralmente por el surco limitante. El extremo inferior de la
eminencia medial se encuentra ligeramente expandido para formar el coliculo
facial (9). Los pedunculos cerebelosos medio y superior forman las paredes
laterales del cuarto ventriculo.

La protuberancia contiene en su nudcleo, una porcién de la formacion reticular,
incluyendo algunos nudcleos importantes para el suefio y la alerta. Ademas, se
localizan los nucleos para los pares craneales V, VI, Vil y VIII.

ESTRUCTURA INTERNA DE LA PROTUBERANCIA

En la estructura interna de la protuberancia se utilizara y resumira la minuciosa
descripcion realizada por Mihailoff y Haines (12):

Vias ascendentes y descendentes

Las principales vias ascendentes que atraviesan la protuberancia, provienen del
bulbo raquideo, estas son: el lemnisco medial, el sistema anterolateral, las fibras
trigemino-talamicas anteriores o ventrales y el fasciculo espinocerebeloso anterior.
Aunque la mayoria de las fibras atraviesan totalmente la protuberancia, algunas
terminan en la formacion reticular pontina (como las fibras espinoreticulares) y
otros entran en el cerebelo (espinocerebelosos anteriores).

En las fibras descendentes, procedentes del mesencéfalo y del procencéfalo se
encuentran las fibras cértico-espinales, el haz central de la calota, el fasciculo
rubroespinal y el sistema tectobulboespinal. El fasciculo longitudinal medial ocupa
una posicioén caracteristica en el suelo del cuarto ventriculo. Este haz contiene
principalmente fibras descendentes a nivel bulboprotuberancial, mientras que en la
protuberancia rostral, esta formado por fibras ascendentes.

Se realizara la descripcion de la protuberancia a partir de la division mencionada
previamente: una parte posterior, la calota, y otra anterior, la protuberancia basilar;
siguiendo su organizacion a tres niveles: caudal, medio y rostral. En cada nivel se
seguira un orden dorsoventral.

Nivel caudal

En los niveles caudales, se encuentra el nucleo del nervio motor ocular externo,
sus axones se dirigen por la calota hacia adelante, pasan junto a las fibras
corticoespinales y abandonan el tronco en la union bulboprotuberancial formando
el nervio motor ocular externo. Por dentro de este nulcleo se encuentran el
fasciculo longitudinal medial y el sistema tectobulboespinal. EI fasciculo
longitudinal medial es la via principal que conecta los nucleos vestibulares y
codeares con los nucleos que controlan los musculos extraoculares (nucleos de
los nervios oculomotor, troclear y abducens).



La calota posterolateral contiene los nucleos vestibulares y el fasciculo solitario y
su ndcleo. A esta altura se encuentran los ndcleos vestibulares lateral, medial e
inferior, en cambio el superior se encuentra mas rostral. Se encuentra ademas el
pedunculo cerebeloso inferior.

La porcion méas central de la calota contiene diversas estructuras ordenadas de
medial a lateral: el haz central de la calota, el complejo olivar superior, el nucleo
motor del facial y el fasciculo espinal del trigémino y su nucleo.

En la parte anterolateral de la calota se sitian el sistema anterolateral, el fasciculo
rubroespinal y el cuerpo trapezoide, este Ultimo compuesto por axones de los
nacleos cocleares que se decusan para formar el lemnisco lateral que transmite
informacion auditiva al mesencéfalo.

Finalmente, la parte anterior o ventral contiene los nucleos pontinos, fibras
corticoespinales y coérticopontinas, que corren longitudinalmente, y fibras
pontocerebelosas orientadas transversalmente. Las fibras corticoespinales se
encuentran rodeados por los nucleos del puente, cuyos axones forman la linea
media y llegan al cerebelo por el pedunculo cerebeloso medio como fibras
pontocerebelosas.

Nivel medio

En este nivel, las estructuras mas importantes de la calota son los nucleos
sensitivo, motor y mesencefalico del trigémino. Los dos primeros situados en la
calota lateral e inervan los muasculos masticadotes ipsolaterales y el tercero, junto
a la pared lateral de la sustancia gris, transmite informacion propio sensible a
varios nucleos.

Ademas, se encuentra en la region lateral del cuarto ventriculo el locus ceruleo,
importante fuente de axones noradrenérgicos del sistema nervioso central.

Los fasciculos principales (fasciculo longitudinal medial, sistema
tectobulboespinal, lemnisco medial, sistema anterolateral y fibras
trigeminotalamicas anteriores) de la calota protuberancial, ocupan posiciones
similares a las observadas a nivel caudal.

Las neuronas de la calota ventral cercanas a la linea media se extiende hacia las
porciones posteriores de la protuberancia basilar constituyendo el nucleo
retinotegmentario, este grupo celular se continua con los nucleos pontinos y sus
axones penetran a través del pedunculo cerebeloso medio contralateral,

Nivel rostral

Los pares craneales que aparecen al nivel de la calota protuberancial son el
nacleo mesencefalico del trigémino y su haz, situados en la cara lateral de la
sustancia gris periacueductal. Por delante de estas estructuras se encuentra el
locus ceruleo.

Los pedunculos cerebelosos superiores de ambos lados convergen hacia su
decusacion en el mesencéfalo caudal. Los demas fasciculos ocupan posiciones
similares a las observadas en los niveles medios.



Nucleos reticulares y nucleos del Rafe

La calota protuberancial estd ocupada en gran parte por la formacion reticular.

Los nucleos del Rafe estan repartidos simétricamente a ambos lados de la linea
media.

Irrigacion

La arteria basilar se encarga de irrigar las areas internas y la calota de la
protuberancia anular. Los niveles caudales (a la altura del coliculo facial) se
refuerzan con ramas de la arteria cerebelosa anteroinferior y la irrigacién de la
calota, por encima del nivel de los ndcleos motor y sensitivo principal del
trigémino, se complementa con ramas de la arteria cerebelosa superior.

La parte ventral o basilar de la protuberancia esta formada por la sustancia gris,
los ndcleos pontinos y la sustancia blanca, amplios haces de fibras descendentes.

CORRELATO ANATOMO-CLINICO DEL SINDROME DE CAUTIVERIO

El sindrome de cautiverio es causado entonces, por una lesion ventral de la
protuberancia, que interrumpe las vias corticoespinales, corticobulbares vy
corticopontinas. Por definicion, las lesiones que producen este sindrome respetan
la parte dorso-rostral del puente, manteniéndose conservado las fibras del sistema
ascendente reticular responsable del mantenimiento de la vigilia (14,15).

Las siguientes imagenes muestran la localizacion de la lesion que compromete la
protuberancia (Fig. 3).




Fig. 3. Lesion en el sindrome de cautiverio (15).

De esta forma, el paciente presenta una tetraplejia que lo imposibilita para mover
tronco y extremidades, cara, mandibula, faringe y laringe. En la mayoria de los
casos, los pacientes presentan imposibilidad para mover los ojos horizontalmente
pero conservan los movimientos oculares verticales ya que las vias
supranucleares del tercer nervio viajan caudal y dorsalmente a este tipo de lesion.
Gracias a esto, el paciente logra comunicarse con el parpadeo de sus ojos a
través de respuestas si-no o como lo realizé Bauby (4) siguiendo el alfabeto cuyas
letras han previamente organizadas de acuerdo a la frecuencia de uso de la
lengua.

REHABILITACION

Posterior al tratamiento médico donde se realizan todas las medidas necesarias
para conservar la vida del paciente, como la ventilacion mecanica, la tragueotomia
permanente, la gastrostomia y el tratamiento especifico para la etiologia, es
necesario el establecimiento de la comunicacion del paciente con el medio. Para
ello, se utiliza el sistema de parpadeo unido al alfabeto o a tableros de
comunicaciéon aumentativos-alternativos. El avance de la tecnologia ha permitido
el uso de dispositivos de comunicacion que utilizan los movimientos de los 0jos 0
las sefales neuronales que van a permitir expresar las necesidades y
pensamientos del paciente, tratando de mejorar su calidad de vida.
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