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Resumen

El sindrome de enclaustramiento o “Locked-in” es una de las patologias mas incapacitantes descritas,
se genera por alteraciones en regiones del tronco encefalico que controlan movimientos voluntarios del cuerpo
y extremidades, ademas de perdida de la funcién de neurona motora superior de los pares craneales caudales,

brindando un cortejo clinico que se ha descrito incluso en obras literarias, pero su importancia radica
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principalmente en el reconocimiento temprano de las diferentes causas, brindarles tratamiento y asi buscar una
oportunidad de obtener una mejoria al paciente, las estadisticas de mejoria son desalentadoras y en general los
pacientes dependen de terceros si logran superar la etapa aguda que representa alta mortalidad, es por ello que

el médico debe estar entrenado para el manejo de este sindrome.

Palabras clave: Sindrome enclaustramiento, tronco encefélico, puente, cuadriplejia, desconexion

cerebroespinal.

Abstract

Locked-in syndrome is one of the most disabling pathologies described, it is generated by alterations
in regions of the brain stem that control voluntary movements of the body and limbs, in addition to loss of upper
motor neuron function of the caudal cranial nerves. , providing a clinical courtship that has been described even
in literary works, but its importance lies mainly in the early recognition of the different causes, providing
treatment and thus seeking an opportunity to obtain improvement for the patient, the statistics of improvement
are discouraging and in In general, patients depend on third parties if they manage to overcome the acute stage

that represents high mortality, which is why the doctor must be trained to manage this syndrome.

Keywords: Locked-in syndrome, brain stem, pons, quadriplegia, cerebrospinal disconnection.

Introduccion

En 1966 se describe por primera vez a pacientes con cuadriplejia sin pérdida de las funciones
cognitivas y con preservacion de los movimientos verticales de los ojos y parpados, Plum y Posner (1982) lo
definieron como sindrome de enclaustramiento, caracterizando asi una de las enfermedades mas incapacitantes.
Actualmente no se tienen registros epidemioldgicos formales acerca de su incidencia y prevalencia, pero se
menciona que puede tener una mortalidad de hasta el 60% en su etapa aguda (Nikic et al., 2013), generandose
asi un reto para el méedico a cargo del manejo de este tipo de pacientes. Esta revision y presentacion de caso
clinico tiene como fin brindar un material cientifico actualizado, de facil entendimiento y que genere una

herramienta valiosa para el desenvolvimiento médico.

Caso Clinico.
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Varon de 47 afios con antecedentes clinicos de hipertension arterial sin tratamiento habitual, acude al
area de emergencia con cuadro clinico de 48 horas de evolucion caracterizado por cefalea holocraneana de gran
intensidad, asociado a crisis hipertensiva, 12 horas previas a su ingreso presenta deterioro subito del estado de
conciencia, vomito, disartria y hemiplejia de hemicuerpo izquierdo, con Escala de Glasgow (GCS) 10/15 (M4
V3 03). Se realiza Tomografia de cerebro simple (Fig. 1) evidenciando area focal hipodensa de localizacion
paramediana protuberancial derecha, signo de la arteria basilar hiperdensa sugestiva de trombosis, sin signos
de transformacidn hemorragica, vinculable con isquemia de evolucion aguda fuera de ventana terapéutica para
fibrindlisis.

Figura 1.- Tomografia de cerebro simple donde se evidencia area focal hipodensa de localizacién paramediana protuberancial derecha

vinculable con isquemia de evolucion aguda. Signo de la arteria basilar hiperdensa (flecha roja) sugestiva de trombosis aguda.
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Examenes de laboratorio iniciales: Hemoglobina:18,2gr/dl, Hematocrito:54%, Leucocitos:8,46
1073/uL, Neutrofilos:55%, Linfocitos:34%, Plaquetas:302.00 107"3/uL, TP:12.02 seg, TPT:26,92 seg,
Na:139mmol/l, K:3,35mmol/l, Cl:96mmol/l, Mg: 2,64 mmol/l, P: 4,64 Creatinina:1,40mg/dl, Urea:56.1mg/dI
Glicemia capilar: 104mg/dl. Es ingresado a Terapia intensiva iniciando medidas de prevencion secundaria con
acido acetil salicilico, NIHSS de 8 en contexto de paralisis facial central izquierda: 2 puntos, fuerza MSI: 3
puntos y MII: 3 puntos, al examen fisico inicial en unidad de cuidados criticos se muestra vigil, orientado en
tiempo espacio y persona, obedece ordenes, nomina y repite, pupilas isocéricas reactivas, motilidad ocular
extrinseca conservada, sensibilidad conservada, taxia acorde a paresia, no Hoffman, reflejo cutaneo plantar
indiferente. Se realiza Ecocardiograma que muestra funcion sistélica del VI conservada, FEY estimada en 62
%, motilidad parietal conservada, disfuncion diastolica tipo 1, no se observan trombos ni vegetaciones, no se
observan malformaciones congénitas, no signos indirectos de hipertensién pulmonar. Doppler Carotideo con
aumento de resistencias vasculares en carétida comin derecha (Fig. 2), aumento de espesor intimal en cardtida

comun bilateral (Fig. 3).
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Figura 2. Doppler Carotideo con aumento de resistencias vasculares en carétida comun derecha.
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Figura 3. Doppler carotideo aumento de espesor intimal en carétida comun derecha.

En su segundo dia de hospitalizacion presenta inadecuado manejo de secreciones con incapacidad para
la deglucidn, se realiza secuencia de intubacion rapida y CT Scan simple de cerebro sin cambios con respecto
a imagen previa, laboratorios de control no muestran alteraciones de relevancia clinica, encontrando ademas
marcadores infecciosos negativos, ulterior a deterioro se mantiene sedado con infusidn de Propofol de manera
transitoria, tras suspension de farmaco con apertura ocular al llamado, impresiona estar conectado con el entorno
sin lograr movilizar extremidades ante estimulos dolorosos, reflejos corneales y tusigenos presentes con
Babinski bilateral. Se realiza RMN simple y contrastada de cerebro donde se observa imagen compatible con

area de infarto en topografia del puente, imagen hiperintensa en difusion a nivel de tronencefalo bilateral y
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bulbo parasagital izquierdo, las cuales se encuentran isointensas en FLAIR y T2 e hipointensas en ADC,
hallazgos sugerentes de lesion isquémica en estadio subagudo (Fig. 4); ademas de imagen compatible con
trombo endoluminal que oblitera parcialmente la luz de la arteria basilar prdximo a su bifurcacion con una
longitud aproximada de 13 mm que condiciona reduccion de la luz de la arteria (Fig. 5); no se observan

formaciones aneurismaticas, ni malformaciones arteriovenosas.

Figura 4. RMN de cerebro: area de infarto agudo en topografia del puente. Imagen hiperintensa en difusion a nivel de tronencefalico

bilateral ademas de bulbo parasagital izquierdo (A), las cuales se encuentran hipointenso en ADC (B), hiperintenso en FLAIR (C) hallazgos

sugerentes de lesion isquémica en estadio subagudo.
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Figura 5. RMN de cerebro secuencia MIP: Trombo endoluminal (flecha) que oblitera parcialmente la luz de la arteria basilar préxima a su

bifurcacion con una longitud aproximada de 13 mm que condiciona reduccion de la luz arterial.

En dias posteriores en su evolucidon neurolégica destaca apertura ocular espontanea, conecta
parcialmente con el entorno, tetrapléjico, persistencia de Babinski, por su evolucion clinica y hallazgos en
imagenes fué catalogado como un Sindrome de enclaustramiento (Locked-In) y tras mantener evolucidn clinica
estacionaria se decide realizar traqueostomia y gastrostomia, logrando desvincularlo de ventilacion mecénica,

siendo dado de alta de la unidad con una escala de Rankin modificada de 5 puntos.

Discusion

El sindrome de enclaustramiento o Locked-in es definido por el Congreso Americano de
Rehabilitacion Médica como aquel cuadro clinico caracterizado por: apertura y movimiento ocular vertical con
funciones cognitivas superiores relativamente conservadas, deterioro grave del habla (anartria), tetraplejia o
tetraparesia, y comunicacion basada en movimientos oculares (American Congress of Rehabilitation Medicine,
1995).
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Se subdivide en 3 categorias dependiendo de las caracteristicas clinicas del paciente: clasico cuando
presenta todas las caracteristicas clinicas descritas, incompleto cuando existen movimientos voluntarios
diferentes al movimiento ocular vertical, y total cuando tiene inmovilidad, incapacidad de comunicarse, pero
con plena consciencia; y en dependencia del tiempo se clasifica en transitorio y crénico, no se establece un

periodo de tiempo pero el transitorio tiende a tener buena recuperacion (Smith et al., 2005).

El rango de edad en el que se presenta esta entre los 30 y 50 afios con una media de 46 afios, tiene una
leve tendencia a ser mayor en hombres (51% vs 48%) que en mujeres, la supervivencia a los 5 afios es del 63%
aproximadamente (Leon et al., 2002). Las comorbilidades asociadas son hipertension arterial, ateroesclerosis

de las arterias carotidas principales y diabetes mellitus (Das et al., 2023).

Fisiopatologicamente se produce por una lesion localizada en el mesencéfalo ventrocaudal o en la
region ventral de la protuberancia, con la corteza cerebral normal. Existen diversas causas y mecanismos que
se describen en la Tabla 1, de los cuales los trastornos vasculares que afectan la arteria basilar representan el
86.4% de los eventos (Smith et al., 2005)(Das et al., 2023).

Tabla 1.- Causas y mecanismos del sindrome de enclaustramiento

Causa Mecanismo

Isquémica Oclusion arteria basilar, eventos hipotensivos o
hipoxicos.

Hemorragica Hemorragia que se origina o infiltra el puente.

Traumatica Contusion directa del tronco encefalico o diseccion

del eje vertebrobasilar.

Oncologica Infiltracién primaria o secundaria de la region ventral
del puente.
Metabdlica Mielinolisis pontina central
Desmielinizante Esclerosis multiple que afecta la protuberancia
ventral.
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Infecciosa Absceso que infiltra la protuberancia ventral,
encefalitis del tronco encefalico.

Fuente: Adaptado por los autores (4).

Su presentacion clinica se justifica porque el tracto corticoespinal responsable de los movimientos
voluntarios del cuerpo y extremidades, y el tracto cortico bulbar que contiene las neuronas motoras superiores
de los pares craneales V, VII, I1X, X, Xl y XII que controlan entre otras cosas el movimiento de la lengua y el
habla, discurren a través de los peddnculos cerebrales del mesencéfalo y estan ubicados en la parte ventral del
puente; los movimientos oculares por su parte tienen diferentes centros de control en el tronco encefalico, los
movimientos laterales estan controlados por la formacion reticular pontina paramediana ubicada en el puente
sitio comUnmente afectado en el sindrome de enclaustramiento, mientras que los movimientos verticales y el
parpadeo esta controlado por varios centros como el ndcleo intersticial rostral del fasciculo longitudinal medial,
el nacleo de Cajal, el ndcleo y nervio oculomotor y troclear siendo estos movimientos los preservados por que

la afectacion de todas estas regiones es rara (Schnetzer et al., 2023).

El examen fisico neuroldgico del paciente manifestara lo dicho anteriormente por tanto se observara
alteraciones en el movimiento horizontal de los ojos con preservacion de los movimientos verticales y el
parpadeo, la afectacion de los pares craneales V, VII, IX, X, X1 y XII generaran déficit sensorial bilateral de la
cara, paralisis facial periférica bilateral, ausencia de reflejo nauseoso, movimiento débil de la lengua, y debilidad
del cuello, tanto el reflejo pupilar como el vestibulo coclear y la funcionalidad del V11 par estan conservados.
A nivel motor se evidencia cuadriplejia completa con disminucidn considerable o completa de la propiocepcion,
tacto ligero, la temperatura y el dolor. Al examinar los reflejos encontraremos hiperreflexia en caso de
afectacion de la neurona motora superior, hiporreflexia o arreflexia en caso de la inferior y el signo de Babinski

positivo confirmara el dafio cortico espinal localizado en el tronco del encéfalo. (Surdyker et al., 2017)

A nivel de laboratorio deben estudiarse electrolitos como el sodio, fésforo y magnesio ya que valores
bajos pueden semejar el sindrome, ademas de valorar glicemia y marcadores infecciosos que indiquen sepsis,
el estudio de liquido cefalorraquideo es esencial, si se descartan procesos infecciosos debe enviarse
electroforesis de proteina en busca de bandas oligoclonales de 1gG para esclerosis multiple; los estudios de

imagen como la tomografia computarizada, resonancia magnética nuclear y la angiografia permitiran establecer
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el diagndstico estructural de la lesion ya sea por un evento cerebro vascular, diseccion arterial, tumoraciones,
infecciones y lesiones desmielinizantes donde la electromiografia con estudios de conduccion nerviosa

permitiran diferenciar entre esclerosis lateral amiotréfica o Guillain-Barré.(Lesenfants et al., 2018)

El tratamiento en la etapa aguda consiste en brindar las medidas de soporte orgénico necesarias en la
unidad de cuidados intensivos para mantener estable al paciente y luego revertir rapidamente la causa de la
lesion, en el caso de eventos cerebrovasculares isquémicos o hemorragicos la actuacién en base a protocolos
mejora rapidamente el estado funcional de los pacientes (Johnsons et al., 2018), los antibiéticos de amplio
espectro tratan la meningitis o abscesos (Mathais et al., 2019), si la causa es tumoral la reseccién inmediata
puede brindar oportunidad de recuperacion funcional, en la Mielinolisis pontina debe corregirse el sodio
siguiendo un monitoreo riguroso, en el sindrome de Guillain-Barré la plasmaféresis 6 inmunoglobulina puede
controlar la enfermedad (Leonhard et al., 2019), si se evidencia una recaida de esclerosis multiple corticoides
en altas dosis puede atenuar la respuesta autoinmune (Dargahi et al., 2017), la ELA puede tratarse con riluzol
0 edaravona a largo plazo (Schultz J et al., 2018). En la etapa subaguda y crénica de la enfermedad la terapia
fisica, respiratoria y del habla son los pilares para buscar mejorar las secuelas neuroldgicas, junto a ello la
busqueda de un sistema adecuado de comunicacion es vital para la sobrevida del paciente. Sin embargo, al ser
pacientes con largas estancias hospitalarias las infecciones nosocomiales, las lesiones por presion, trombosis
venosa profunda e infeccion por dispositivos invasivos son las principales complicaciones. Casanova et al.
(2003) Informaron que solo el 42% de los pacientes que se recuperan del episodio agudo recuperan la deglucién,

y 50% presentan problemas para respirar.

Si se analiza la mortalidad Patterson y Graibos (1986) reportan que la mortalidad general es del 60%,
si la causa es vascular incrementa al 67% vs no vascular que representa el 41%, asi mismo la recuperacion
funcional es mayor en las causas no vasculares donde aproximadamente el 50% tiene una mejoria moderada a
completa en los 6 primeros meses, en la causa vascular menos del 5% logra esta mejoria persistiendo con

secuelas neuroldgicas severas dependiendo de terceros completamente para sus actividades diarias.
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Conclusién.

El sindrome de enclaustramiento es una patologia altamente incapacitante, tiempo dependiente, las
estrategias de resolucién temprana como la fibrin6lisis en el ictus isquémico pueden brindar una esperanza de
mejoria, sin embargo la mortalidad y las complicaciones muestran que a pesar de ello la recuperacion se
presenta en muy pocos pacientes, por lo que el equipo médico a cargo del tratamiento debe estar entrenado en
la identificacion temprana, tratamiento oportuno tanto del evento agudo como crénico para poder reinsertar a
un individuo funcionalmente independiente a la sociedad, la falta de protocolos de manejo y pruebas
diagnésticas puede ser una gran limitante en paises de tercer mundo donde los resultados de esta patologia son

fatales.

Financiamiento

El presente manuscrito fue financiado por los autores.

Conflicto de intereses

El presente manuscrito no tiene ningun tipo de conflicto de interés.

Contribuciones de autoria

Todos los autores participaron en el Analisis y escritura

Mensajes clave

¢ Qué se sabe sobre el tema?

El sindrome de enclaustramiento es una entidad caracterizada por la incapacidad del paciente para realizar
actividades motoras (cuadriplejia), con el estado de conciencia conservado, percibiendo el entorno de manera
normal, pero sin poder participar ni responder a estimulacion externa, pudiendo ver y oir, pero sin poder efectuar
acciones como masticar, tragar o hablar. Esta patologia generalmente es causada por un accidente
cerebrovascular, ya sea hemorragico o isquémico, ubicado en la mayoria de los casos a nivel de la protuberancia,
su diagndstico se basa principalmente en signos clinicos e imagenoldgicos, como se habia expuesto

anteriormente estos pacientes no tienen respuestas motoras comunes, siendo crucial la valoracion de la
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comprensidon mediante movimientos oculares verticales o parpadeos. En el diagndstico por imagen se puede
evidenciar las anomalias en la protuberancia mediante tomografia computarizada o resonancia magnética. Hay
que enfatizar que esta entidad clinica no tiene una cura por lo que el objetivo es mejorar la calidad de vida,

disminuir las complicaciones asociadas y ofrecer formas alternativas de comunicacion.

¢ Qué afiade el estudio realizado a la literatura?
Esta revision y presentacién de caso clinico nos permite conocer una entidad clinica poco frecuente en nuestro
medio, generando una herramienta valiosa para el desenvolvimiento médico al ser desarrollada con material

cientifico actualizado y de fécil entendimiento.
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