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Resumen

El sindrome de enclaustramiento es una patologia poco frecuente, generalmente
secundaria a una lesion pontina bilateral. Se caracteriza por la presencia de tetraplejia y
anartria con preservacion del nivel de conciencia. Ocurre en nifios y adultos, siendo la
principal causa la oclusion del territorio vertebrobasilar.

Su diagnostico es clinico. Puede apoyarse en el uso de resonancia magnética,
tomografia de emision de positrones y electroencefalograma que son Utiles para realizar el
diagndstico diferencial.

El manejo especifico dependerd de la etiologia. El tratamiento general es
multisistémico con énfasis en la mantencidon de via aérea, neurorehabilitacion precoz,
apoyo nutricional y psiquiatrico y prevencion de complicaciones propias de la inmovilidad.

La mortalidad global en agudo es de 60%, siendo mayor en los primeros 4 meses.
Rara vez hay mejoria en la funcion motora, teniendo mejor pronostico los pacientes
jévenes, normotensos, con un sindrome de causa no vascular.

Summary

The locked in syndrome is a rare disease, commonly it is caused by bilateral pontine
lesion. It is characterized by quadriplegia and anarthria with preserved arousal and
awareness. It is seen in children and adults and the most common etiology is the occlusion
of vertebrobasilar territory,

The diagnosis is clinical. You can rely on the use of magnetic resonance, positron
emission tomography and electroencephalogram for to realize the differential diagnosis.

The specific treatment will depend on the etiology. The general management is
multisystemic with emphasis in to keep a permeable air way, early neurological
rehabilitation, nutritional and psychiatric support and prevention of complications of
immobility.
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The overall mortality in the acute episode is 60% and it’s higher in the first four
months. Rarely there is improvement in motor function. The youngest and normotensive
patients and the non-vascular cause have better prognosis.

Caso clinico

Hombre de 60 afios, fumador de 20 cigarrillos/dia, sin antecedentes mérbidos de
importancia. Consulta en Servicio de Urgencias de Hospital Clinico Universidad Catdlica
por cuadro de vértigo, cefalea y vomitos de horas de evolucion. Ingresa afebril,
normotenso, taquipneico y con sibilancias difusas al examen fisico.

Examen neuroloégico: Vigil, anartrico, obedece Ordenes, pupilas isocoricas reactivas,
Campo visual conservado por amenaza, oculomotilidad normal, reflejo corneal disminuido
a izquierda, paresia facial central izquierda, tetraparesia con plejia braquiocrural izquierda y
hemiparesia derecha (braquial M4/5, crural M2/5). Babinski bilateral, sensitivo normal.
Cerebelo: no evaluable. Signos meningeos (-).

Examenes de Laboratorio: Hemograma, coagulacion, electrolitos y funcién renal normales;
glicemia 183 mg/dL,

Iméagenes:

e TAC de encéfalo sin lesiones hemorragicas. Angio TAC con arteria basilar
permeable.

e RNM de encéfalo muestra infarto pontino bilateral, pequefio infarto cerebeloso y
de region temporo-occipital derechos, con posible diseccion de arteria vertebral
izquierda segmento V2.

Ingresa con diagnostico de: Accidente Cerebrovascular en evolucion,
Traqueobronquitis y Tabaquismo crénico.

Evoluciona desfavorablemente de la funcion respiratoria, con aumento de
secreciones traqueales, mala mecénica ventilatoria y polipnea. Se inicia ventilacion
mecanica invasiva y cobertura antibiotica con Ceftriaxona y Clindamicina. Requiere apoyo
con drogas vasoactivas durante 2 dias, tras lo cual comienza con mejoria progresiva de la
funcién respiratoria y hemodinamica, realizandose traqueostomia transcurridos 7 dias
desde su ingreso, pudiendo ser trasladado desde UCI a una unidad de cuidados intermedios.

Respecto a la parte neuroldgica, evoluciona con veértigo y singulto, por lo que se
realiza una RNM de control que muestra ausencia de sefial del segmento V2 de la arteria
vertebral izquierdo en el Angio GAD, por lo que se decide realizar doble antiagregacion
plaquetaria (clopidogrel y aspirina). Estando el paciente estable, al séptimo dia de
hospitalizacidn, se inicia neuro-rehabilitacion motora.

El paciente permanece hospitalizado durante 6 semanas, presentando en el intertanto
una neumonia intrahospitalaria y una infeccion del tracto urinario, respondiendo
favorablemente al uso de antibidticos.
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Transcurrido un mes desde el ingreso del paciente, se le realiza una gastrostomia,
iniciandose nutricion enteral.

Familiares aportan historia de sintomas depresivos previos, por lo que durante la
hospitalizacidn se inicia tratamiento con: Sertralina, Quetiapina y Clonazepam.

Al momento del alta el paciente se encuentra: vigil, con oculomotilidad conservada,
obedece 6rdenes y se comunica por movimientos cefalicos (SI/ NO). Persiste con
tetraparesia piramidal, mayor a izquierda, con sensibilidad conservada.

Egresa con diagndstico principal de: Sindrome de enclaustramiento incompleto.

Imagen 1: RNM, en la que se observa el infarto de puente bilateral en las secuencias de
DW!1 y su restriccion correspondiente en el mapa ADC.
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Imagen 2: RNM, secuencia DWI. En la primera imagen se observa un infarto de cerebelo
derecho; y en la segunda, un infarto occipital derecho.

Imagen 3: RNM, Angio GAD. La flecha sefiala la posible diseccion de arteria vertebral
izquierda, segmento V2.
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Introduccion

El sindrome de locked in o de enclaustramiento fue descrito bajo este término por
Plum y Posner en el afio 1966. Este hace referencia a un cuadro ocasionado por lesiones
infratentoriales que producen tetraplejia, paralisis de nervios craneanos y mutismo, con
preservacion de nivel de conciencia, definicion que se ha refinado con el trascurso de los
afios (Smith 2005).

Es una patologia poco frecuente, que ocurre tanto en adultos como en pacientes
pediatricos. No existen datos actuales sobre su prevalencia; lo que si es claro es la
importancia de su diagnostico y de identificar sus diferencias con las patologias que cursan
con compromiso de conciencia, dadas las implicancias éticas y meédico-legales que esto
involucra.

Definicion y cuadro clinico

El sindrome de enclaustramiento se define por la presencia de tetraplejia y anartria,
con mantencion del nivel de conciencia. Generalmente, ocurre debido a una lesion bilateral
de la porcion ventral del puente. Rara vez ocurre por dafio de ambos pedunculos cerebrales
o del sistema nervioso periférico (Smith 2005, Samaniego 2009). El dafio es a nivel de las
vias corticobulbares, corticoespinales y corticopontinas con la consecuente tetraplejia,
compromiso de pares craneanos Yy anartria. Las vias somatosensoriales y vias neuronales
ascendentes permanecen intactas, manteniéndose el nivel de conciencia, la vigilia y la
excitabilidad frente a estimulos externos (Samaniego 2009). Suele preservarse la
oculomotilidad vertical, dado que las fibras supranucleares del Ill par son de ubicacién
dorsal, de manera que este movimiento puede llegar a ser la Unica forma de comunicacion
con el medio externo y es uno de los sellos del sindrome de enclaustramiento clasico
(Smith 2005, Schnakers 2008, Stevens 2007).

En ausencia de dafio cortical o de tdlamo, las habilidades cognitivas no se ven
afectadas (Smith 2005, Bruno 2009). Como sintomas acompafiantes puede existir disfagia,
vision borrosa y/o diplopia (Smith 2005).

Etiologia

En adultos y en nifios, la principal causa es la trombosis basilar, responsable del
60% de los casos (Smith 2005, Schnakers 2008). La oclusion del territorio vertebrobasilar
es mas frecuente que los accidentes de tipo hemorragico, y ocurre tipicamente a nivel de los
segmentos proximal y medio de la arteria basilar. Su presentacion es variada y depende
del nivel de la obstruccion, la extension del trombo y del desarrollo de circulacion colateral.
Se estima que hasta un 25% de los pacientes con infartos de circulacion posterior tienen
evidencia de lesiones en multiples sitios, principalmente si la oclusion de la arteria basilar
es distal, situacion que se correlaciona con la clinica. ElI cuadro mas frecuente incluye:
compromiso de conciencia variable, hemiparesia o tetraplejia asimétrica, anormalidades en
pupilas, alteraciones de la oculomotilidad, paresia facial, disfonia, disartria y disfagia.
Estenosis sobre el 60% pueden ocasionar sintomas premonitorios semanas 0 meses antes
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del episodio, siendo los mas comunes: vertigo y nauseas. En ocasiones también existen:
cefalea, ataxia, diplopia, disartria, hemiparesia 0 hemihipoestesia (Baird 2004).

Entre las causas no vasculares, la mas frecuente es la de origen traumatico debido a
la contusion de tronco o por diseccion vertebrobasilar. Ademas, puede ser secundaria a la
presencia de: procesos expansivos como hernias o tumores, encefalitis, esclerosis multiple
o mielolinisis pontina central. A nivel del sistema nervioso periférico, puede ser provocada
por la enfermedad de Guillian Barré, esclerosis lateral amiotrofica o miastenia gravis
(Smith 2005, Luxenberg 2009).

Clasificacion

Segln la severidad del compromiso motor, en el sindrome de enclaustramiento se
pueden distinguir tres entidades o cuadros clinicos: (Smith 2005, Schnakers 2008, Stevens
2007, Bruno 2009):

1) Clasico: Existe tetraplejia y anartria con preservacion de conciencia y de motilidad
ocular vertical o parpadeo.

2) Incompleto: Similar al cuadro clasico, pero preserva algunos movimientos
voluntarios ademas de los oculares.

3) Total: Con tetraplejia, anartria y oftalmoplejia total. Suele acompafiarse de lesiones
en mesencéfalo.

De acuerdo a la evolucion y recuperacién de funciones neuroldgicas puede clasificarse,
ademas, en: transitorio o cronico (Smith 2005).

Diagnostico.

El diagndstico es clinico basdndose en las caracteristicas descritas previamente. La
Resonancia magnética (RM) es el examen de eleccion para visualizar lesiones
dependientes de la circulacion posterior (Smith 2005, Bruno 2009). La Angio RM es el
examen no invasivo que ha desplazado a la angiografia convencional (Baird 2004).

El sindrome de locked in debe sospecharse en pacientes con alteraciones de
conciencia agudas en contexto de lesion de mesencéfalo o diencéfalo. El diagndstico
diferencial es con: el estado de coma, mutismo aquinético, estado vegetativo y estado de
conciencia minima; y éste puede realizarse con apoyo de electroencefalograma (EEG) y de
neuroimagenes funcionales como la tomografia de emision de positrones (PET) (Smith
2005, Stevens 2007, Bruno 2009, Carrai 2009). Las manifestaciones de cada una de estas
patologias se resumen a continuacion:

e Sindrome de enclaustramiento: ElI metabolismo cerebral detectado por PET es
normal o levemente disminuido. EI EEG posee un ritmo alfa posterior reactivo
(Smith 2005, Bruno 2009, Laureys 2004).
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Coma: Es un estado transitorio caracterizado por inconciencia, ausencia de vigilia
(Laureys 2004), y por respuesta minima a estimulos dolorosos. Hay ausencia de
ciclo suefio- vigilia y la actividad cerebral detectada por el EEG es lenta y el
metabolismo cerebral en el PET esta reducido al 50-70% de lo normal (Stevens
2007). Este ultimo parametro no se correlaciona con la escala de Glasgow ni
outcomes prondsticos (Bernat 2006).

Estado vegetativo (EV): Definido por la presencia de vigilia en un paciente carente
de funciones cognitivas y de conciencia. Existe un dafio cortical extenso con
indemnidad de tronco, lo que se refleja en que el metabolismo cerebral estd
disminuido al 40-50% del basal, principalmente, en las regiones frontales y
temporoparietales. Los ciclos de suefio-vigilia se mantienen, pero la duracion de
éstos puede alterarse (Smith 2005, Stevens 2007, Wijdicks 2005 ). En el TAC, al
igual que en el estado de conciencia minima, se observa atrofia difusa y bilateral
del tdlamo. El EEG es inespecifico, o posee actividad basal enlentecida con ritmo
delta que no responde a estimulos (Smith 2005, Bernat 2006).

Estado de conciencia minima (ECM): Existe conciencia parcial de si mismo y del
entorno. Logran comunicarse en forma intermitente, mediante (al menos) de una de
las siguientes conductas: obedecer érdenes simples, dar respuestas afirmativas o
negativas verbales y/o gestuales, generacion un discurso incomprensible o
presentar conductas intencionales (movimientos o conductas emotivas). Al igual
que en el EV, hay un dafio cortical severo, pero persisten vias cortico-corticales y
cortico-taldmicas (Stevens 2007, Laureys 2004, Wijdicks 2005). En el PET, se
observa un metabolismo cerebral disminuido, levemente superior al EV, pero con
mayor activacion de corteza parietal y porcion posterior del cingulo. El EEG es
inespecifico o puede presentar enlentecimiento difuso en rango theta o delta (Bernat
2006).

Mutismo aquinético: Generalmente secundario a una lesion bilateral de los 16bulos
frontales, talamo, ganglios basales o mesencéfalo (Wijdicks 2005). Existe ausencia
de funciones cognitivas. Hay pérdida de lenguaje y de movimiento. Estos pacientes
permanecen inalterables frente a estimulos externos. La ausencia de espasticidad e
hiperreflexia los diferencia del EV (Stevens 2007, Wijdicks 2005). Esta entidad se
superpone con el EV y ECM (Bernat 2006).

Muerte cerebral: Se caracteriza por la completa e irreversible pérdida de funciones
de tronco y cerebro. El diagndstico es clinico y esta constituido por: estado de
coma, ausencia de reflejos de tronco y apnea, en ausencia de hipotermia e
intoxicacion por barbitdricos; lo que se acompafia de un EEG isoeléctrico; éste no
es requisito para el diagnostico (Bernat 2006).
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Manejo

En agudo, las medidas de neuroproteccién, mantencion de la via aérea y
rehabilitacion precoz son los pilares terapéuticos fundamentales que deben realizarse en
una unidad de cuidados intensivos. EIl tratamiento especifico dependera de la etiologia del
sindrome. Pacientes con oclusion subtotal o total de la arteria basilar, detectados mediante
Angio RNM tienen indicacién de realizar angiografia terapéutica (Baird 2004).

A largo plazo, se debe considerar la prevencién de las complicaciones propias del
reposo prolongado (escaras, tromboembolismo, atelectasias) y de la patologia en si
(implicancias nutricionales, alteracién de reflejo de tos, incontinencia, desarrollo de Ulceras
corneales), principalmente de las repercusiones psicoldgicas en el paciente y en su entorno
(Smith 2005).

Prondéstico.

Algunos pacientes logran mejorias en su funcion motora; los mecanismos
fisiopatolégicos por los que éstas se producen son desconocidos (Samaniego 2009). Sin
embargo, es claro el beneficio de la rehabilitacion precoz que puede lograr cambios en el
control de movimientos voluntarios de cabeza, dedos o pies (Bruno 2009).

Esta mejoria suele ser temprana y es mayor en las etiologias no vasculares. La
recuperacion de los movimientos oculares horizontales dentro del primer mes de evolucion
es predictor de buen pronostico, al igual que ser joven, normotenso y tener una etiologia no
vascular como causante del sindrome (Samaniego 2009, Bruno 2009).

En adultos, la mortalidad del sindrome de enclaustramiento de origen vascular, en
agudo, es de 75%, llegando a 90% en los primeros 4 meses. Si el paciente esta estable y el
sindrome de enclaustramiento permanece por mas de 1 afio, la sobrevida a 10 afios de
ocurrido el evento es de 80%; y de 40%, a los 20 afios (Bruno 2009).

Los pacientes pediatricos suelen tener mejor prondstico. Hasta un 35% de ellos
logra alguna mejoria en su funcion motora, 26% tiene una mejoria considerable, 23%
muere y 16% permanece cuadripléjico y anartrico (Bruno 2009).

Conclusiones

e El sindrome de enclaustramiento es una patologia poco frecuente, invalidante, que
suele confundirse con enfermedades que comprometen el nivel de conciencia.

e Su diagnostico es clinico, pero se apoya en imagenes (RM), electroencefalograma y
examenes funcionales (PET)

e Su manejo general es multidisciplinario y la rehabilitacion precoz es fundamental.

e La sobrevida ha mejorado con el transcurso del tiempo, pero la mejoria suele ser
escasa.
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