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Sindrome de enclaustramiento. Presentacion de un caso
Locked-in syndrome. Case report
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Resumen

El sindrome de enclaustramiento (Locked-in syndrome) es una entidad neuroldgica altamente discapacitante, producida
por lesiones en la porcidn ventral de la protuberancia; de etiologia principalmente vascular. Clinicamente se manifiesta por
tetraplejia, anartria, preservacion de la conciencia y capacidad de expresarse mediante movimientos oculares. Presentamos
el caso de un paciente masculino de 33 afos, transferido de otra institucién de salud con un cuadro clinico progresivo y poco
especifico, caracterizado principalmente por deterioro del estado de conciencia, dificultad respiratoria, cefalea de intensidad
moderada y vomitos. Mediante pruebas de imagenes se comprobd la presencia de un area de isquemia en la region irrigada
por el sistema vertebrobasilar. Se realizé un enfoque diagndstico y terapéutico invasivo de orden endovascular.

Palabras clave: Sindrome de enclaustramiento, vertebrobasilar, protuberancia, conciencia.

Abstract

Locked-in syndrome is a highly disabling neurological entity, due to lesions in the ventral portion of the pons, mainly vascular
etiology. Clinical features are quiadriplegia, anarthria, preservation of consciousness and the ability to express by ocular mo-
vements. We shown a case of a 33 years-old man, who was transfer from another institution with a progressive and poorly
specific clinical manifestations, mainly characterized by diminishing of consciousness, breathing difficulty, headache and
vomiting, with the presumptive diagnosis of central nervous system infection. We performed image diagnostic tests and they
shown and ischemic feature in the region of the vertebrobasilar irrigation. It was perform an endovascular diagnostic thera-
peutic approach.
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Introduccion

El sindrome de enclaustramiento, tam-
bién llamado sindrome de desaferen-
tacién, sindrome de encerramiento,
sindrome pontino ventral, sindrome de
desconexiéon cerebrobulboespinal, sin-
drome de desconexiéon pontina, 0 mas
comunmente conocido como “locked-in
syndrome”, segun el término acufado
en 1966 por Plum y Posner para des-
cribir un conjunto de sintomas neurolé-

gicos, principalmente caracterizado por
tetraplejia y anartria, pero con la parti-
cularidad de que el estado de conciencia
se mantenia intacto y el paciente puede
expresarse mediante movimientos verti-
cales de los ojos o parpadeos'23458,

Caso clinico

Paciente masculino de 33 afios, con
antecedente patoldgico de tuberculosis

pulmonar 3 afios previos a su ingreso y
politraumatismo 4 afos antes. Presen-
té cuadro clinico de aproximadamen-
te 15 dias de evolucién caracterizado
por cefalea holocraneana de modera-
da intensidad y debilidad de musculos
faciales que le provocaba sialorrea, 4
dias previos al ingreso presento difi-
cultad respiratoria mientras se encon-
traba realizando actividad fisica de alto
rendimiento, vomitos por 6 ocasiones,
cefalea de mayor intensidad, pareste-
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sias y artralgia, por lo que acude a un
hospital publico. Durante su estadia
hospitalaria, el paciente sufre deterioro
de funcion respiratoria, disartria y de-
terioro del sensorio por lo que se de-
cide realizar intubacion orotraqueal y
es transferido a la Unidad de Cuidados
Intensivos de nuestra entidad hospi-
talaria, con diagnostico presuntivo de
neuroinfeccion.

Se realizaron estudios de imagenes y
la tomografia computarizada (TC) de
cerebro mostro lesiones hipodensas en
protuberancia y hemisferios cerebelo-
sos, a predominio derecho (Figura 1).
La angiotomografia con reconstruccion
en 3D mostré estenosis marcada de
la arteria basilar, lo que llevo a sospe-
char de sindrome de enclaustramien-
to, el mismo que se corrobord con la
exanimacioén del paciente. Se llam¢ al
paciente por su nombre, evidencian-
dose apertura ocular. Se procedié a la
interrogacion mediante el uso de pre-
guntas sencillas y el mecanismo de
respuesta propuesto fue que un parpa-
deo signifique “SI”, dos parpadeos sig-
nifique “NO”. Al preguntar al paciente
si escuchaba y entendia lo que se le
decia, realizé un parpadeo evidente-
mente vigoroso e intencionado, similar
a aquel movimiento que se observa en
un paciente en vigilia. Se le pregunté
si su nombre es el mismo que consta
en el historial clinico y como respues-
ta el paciente realizd un parpadeo. Al
preguntarle si él era médico, realizé
dos parpadeos. Se le preguntd una
edad diferente a la referida en el his-
torial clinico y el paciente realiz6 dos
parpadeos. Los movimientos oculares
estaban preservados en el eje vertical
y abolidos en el eje horizontal. Al exa-
minar la fuerza muscular y la movilidad
de las extremidades la respuesta fue
nula (0/5).

Se realizé arteriografia diagndstica
que evidencié ausencia de llenado en
la arteria basilar posterior a inyeccién
de contraste y observacion de diferente
proyecciones angiograficas (Figura 2).
Con la utilizacion de dispositivo Soli-
taire se realiz6 extraccion del trombo y
se coloco Stent Solitaire de 4 mm x 20
mm en zona estenosada, asegurando
el restablecimiento del flujo sanguineo
a la circulacioén posterior (Figura 3).

Discusion

El sindrome de enclaustramiento cur-
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Figura 1. CT simple de cerebro al ingreso del
paciente, donde se distingue marcada hipoden-
sidad en territorio vertebrobasilar; especialmente
en region protuberancial y en hemisferio cerebe-
loso derecho.

sa en su forma clasica con tetraplejia
y anartria, estado de conciencia pre-
servado y capacidad de comunicarse
mediante movimientos oculares ver-
ticales o parpadeos. En su presenta-
cion incompleta, existe discreta accion
motora voluntaria del paciente; y en su
presentacion completa, no existe movi-
lidad alguna, incluyendo movimientos
oculares.

La edad promedio de presentacion es
56 afos y no se ha observado diferente
incidencia entre hombres y mujeres's”.
La mortalidad durante el periodo agu-
do de presentacion del cuadro es de
alrededor del 76% en pacientes con
causas vasculares y 41% en no vascu-
lares'2368,

Las lesiones de la protuberancia ventral
bilateral, con disrupcién de los haces
corticoespinal y corticobulbar, explica
la gama de manifestaciones clinicas
de esta entidad. La principal causa de
lesién en esta porcion de la protuberan-
cia, se debe a eventos isquémicos por
obstruccién de la circulacion posterior,
basicamente el territorio de la arteria
basilar, aunque también existen otras
causas tales como lesiones traumati-
cas, hemorragicas, infecciosas, desor-
denes electroliticos (mielinolisis ponti-
na central) y tumorales'291,

En la serie de Patterson, de un total de
74 pacientes se describieron sintomas
prodrémicos un dia previo a la instala-
cion definitiva del sindrome, y en una
pequefia cantidad de los mismos estos
sintomas se presentaron con varios
dias 0 meses previos a la aparicion
definitiva del cuadro. Entre éstos sinto-
mas se mencionan vértigo, hemipare-

Figura 2. Angiografia cerebral digital donde se
observa falta de llenado y flujo de arteria basilar.

Figura 3. Angiografia cerebral digital posterior a
utilizacién de dispositivo Solitaire; con presencia
de llenado de arterias cerebrales posteriores.

sia, cefalea, vomitos, disartria, diplopia,
ataxia, amaurosis, tinnitus, disfagia y
afasia.

El diagndstico de esta entidad es basi-
camente clinico, ayudado por pruebas
de imagenes, tales como TC o IRM
(imagen por resonancia magnética).
Las guias de la American Academy of
Neurology para el manejo de eventos
cerebrovasculares isquémicos agudos,
demuestran una clara superioridad
diagndstica de la secuencia de difusion
en IRM frente a la CT, evidenciando
una hiperintensidad marcada en regio-
nes afectadas de forma temprana, con
miras a una eventual intervencion tera-
péutica dentro de las primeras 12 horas
posterior al inicio de los sintomas'.

La sobrevida a largo plazo de los pa-
cientes con sindrome de enclaustra-
miento es muy limitada. Cuando el
paciente logra ser estabilizado y sobre-
vive a la fase aguda, se ha reportado
una expectativa de vida a los 10 afos
de alrededor de 83% y a los 20 afos
de 40%"23.
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La presentacion inespecifica del cua-
dro asi como el desconocimiento de
sintomas relacionados con la ubicacion
topografica de la lesion ha retrasado la
instauracion de medidas diagndstico-
terapéuticas. Este tiempo de toma de
decisiones se deberia reducir, con el
objetivo de restablecer la perfusion del
tejido cerebral injuriado y ofrecer un
mejor prondstico a estos pacientes.

La mayoria de causas de fallecimiento
descritas son aquellas relacionadas a
las infecciones (40% neumonia), even-
to isquémico primario (25%), recurren-
cia del evento isquémico (10%), nega-
cion del paciente en aceptar nutricion
artificial e hidratacion (10%) y otras
causas (insuficiencia cardiaca, paro
cardiaco, cirugia de gastrostomia y he-
patitis) relacionadas a encamamiento
prolongado’?2.

La limitacién del movimiento en estos
pacientes provoca una evidente disca-
pacidad funcional. Se han reportado ca-
sos en los cuales existe una relativa me-
joria motora en aquellos pacientes que
cursaron con etiologia no vascular; ma-
nifestandose, recuperando la capacidad

para la movilidad en regiones distales,
asi como en la recuperacion discreta del
habla y mayor movimiento ocular'22,
Cuando la etiologia es vascular, una
intervencion en el periodo de venta-
na optimo, ya sea mediante el uso de
trombolisis intraarterial o realizacion de
trombectomia mecanica y colocacion
de stent, han demostrado un incremen-
to significativo en los resultados, asi
como en la sobrevida y estado funcio-
nal de los pacientes sometidos a estas
intervenciones'®1213,

Conclusiones

El sindrome de enclaustramiento es un
estado neuroldgico devastador para los
pacientes que lo sufren, asi como para
el entorno familiar que lo rodea, debido
a su elevada mortalidad y discapacidad
funcional.

Al ser una entidad poco frecuente y de
dificil diagndstico, es importante el co-
nocimiento clinico-topografico neurolo-
gico, para sospechar esta patologia y
tomar decisiones diagndsticas preco-

ces y acertadas, asi como terapéutica
especifica para intentar disminuir el
pobre pronéstico funcional una vez ins-
taurada definitivamente esta patologia.
En la actualidad se cuenta con herra-
mientas diagndsticas utiles en estos
escenarios, como la resonancia mag-
nética para la evaluacion precoz de un
evento isquémico cerebral; asi como de
medidas terapéuticas tales como trom-
bolisis intraarterial y procedimientos
endovasculares como trombectomia y
colocacioén de stent para el restableci-
miento del flujo sanguineo arterial. Es
por esto que se deben ahondar esfuer-
Zos para que en nuestro pais, especi-
ficamente en instituciones de servicio
publico y masivo, se implementen pro-
tocolos ya establecidos internacional-
mente para brindar un mejor enfoque
para este tipo de entidades. Hay que
recordar entonces la premisa de que
“TIEMPO ES CEREBRO".
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