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Zespot zamkniecia
(locked-in syndrome)
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STRESZCZENIE
WSsrdd zespotow uszkodzenia mdzgowia, zwtaszcza pnia mozgu,
zespot zamknigcia (LIS, locked-in syndrome) zajmuje miejsce
szczegollne ze wzgledu na zachowany poziom czuwania i Swia-
domosci. Nalezy do bardzo rzadkich zespotow neurologicznych,
cho¢ coraz czesciej podkresla sie, ze w czesci przypadkow jest Zle
klasyfikowany, a z tego powodu, co wrgcz dramatyczne, nierozpo-
znawany. Najczestszg przyczyng LIS jest udar niedokrwienny lub
krwotoczny pnia mdzgu (85-90% przypadkow), za$ w nastepnej
kolejno$ci: urazy czaszkowo-madzgowe, zatrucia, centralna mieli-
noliza mostu, w tym spowodowana zbyt szybkim wyréwnywaniem
niedoboru sodu, neuroinfekcje, guzy brzusznej czesSci mostu.
W niniejszej pracy przedstawiono rys patogenetyczny zespotu,
objawy kliniczne, najwazniejsze metody diagnostyczne, roznico-
wanie, proby leczenia oraz rokowanie. W komentarzu podkreslono,
ze personel badajacy k azdego pacjenta z jakimkolwiek poziomem
zaburzen przytomno$ci, sprawiajacego wrazenie catkowicie
areaktywnego, nienawigzujacego spontanicznie kontaktu, musi
uwzglednic ryzyko, ze chory pozostaje w LIS. Powinna obowig-
zywac nastepujaca zasada: LIS nalezy podejrzewac tak dfugo, jak
dfugo nie ma pewnosci co do innego rozpoznania
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Wprowadzenie

Uszkodzenie struktur pnia mézgu prowadzi do
wielu objawéw neurologicznych, ktére zwykle
uktadaja sie w zdefiniowane zespoty kliniczne,
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najczeSciej naprzemienne, znane od dziesiecio-
leci. Zespoly te przybierajg posta¢ klasyczng
lub cze$ciowa (np. pelny lub niepelny zespét
Wallenberga). O wiele wigcej problemoéw stwa-
rzaja uszkodzenia pnia mézgu, w ktérych, poza
objawami somatycznymi, wystepujg zaburzenia
przytomnosci (czuwania) i/lub §wiadomosci.
Wéréd czesto stosowanych okreslenn odnosza-
cych sig do uszkodzenia mézgowia, zwlaszcza
pnia mézgu, pojawiajg sie okreslenia: mutyzm
akinetyczny, przewlekly stan wegetatywny (zesp6t
apaliczny), stan minimalnej §wiadomosci, zesp6t
zamkniecia (LIS, locked-in syndrome). Zespot
zamkniecia zajmuje szczeg6lne miejsce ze wzgledu
na zachowany poziom czuwania i §wiadomosci.

Rys historyczny

Dane na temat LIS pojawily sie juz w latach
70. XIX wieku. Pojecie locked-in syndrome wpro-
wadzili Plum i Posner w 1966 roku [1]. W 1997
roku opublikowano wspomnienia Jean-Dominique
Bauby, autora i wydawcy francuskiego magazynu
mody ,Elle”, zatytutowane Diving Bell and the But-
terfly, co w dostownym ttumaczeniu na jezyk polski
oznacza ,,Dzwon nurkowy i motyl”. Ich autor przez
2 lata pozostawatl w stanie LIS, do ktérego doszlo
w wyniku masywnego udaru mézgu. Inne okreslenia
stosowane w odniesieniu do tego zespotu to: ,alfa-
-coma” ($pigczka alfa), ,pseudospigczka”, ,zespot
Monte Christo” (zespét ten zdradzal bohater ksigzki
Dumasa — M. de Villefort).

Dane epidemiologiczne i patogeneza

Zespol zamkniecia nalezy do bardzo rzadkich
zespoléw neurologicznych, cho¢ coraz czesciej
podkresla sie, ze w czesci przypadkéw jest on
zle klasyfikowany [2, 3]. Nawet w najnowszym
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piSmiennictwie zwykle pojawiajg sie opisy po-
jedynczych przypadkéw, a w zbiorczych opra-
cowaniach z osrodkéw zajmujacych sie analizg
zespotu, dysponujacych odpowiednig bazg diag-
nostyczng, dane o LIS nie przekraczajg na ogét
20 przypadkéw w skali kraju [4]. Niewatpliwie,
wyjatek stanowi praca z osrodka belgijskiego,
w ktorej przedstawiono dane dotyczace jakos$ci
zycia zebrane od 168 przewlekle chorych na LIS
[5]. Nie ma danych epidemiologicznych na temat
wystepowania tego zespotu w Polsce [6].

Najczestszg przyczyna LIS jest udar niedo-
krwienny lub krwotoczny pnia mézgu (85-90%
przypadkow), w nastepnej kolejnosci: urazy
czaszkowo-mozgowe, zatrucia, centralna mieli-
noliza mostu, w tym spowodowana zbyt szybkim
wyréwnywaniem niedoboru sodu, neuroinfek-
cje, guzy brzusznej czeéci mostu [6-8]. Opisano
przypadek zlamania stoku podstawy czaszki
z urazem tetnicy podstawnej i w konsekwencji
jej niedroznosciag [9]. W innym miejscu przedsta-
wiono opis ciezkiego zapalenia mézgu i rdzenia
po dokanalowym i dozylnym podaniu komoérek
macierzystych u 17-letniej kobiety chorujacej na
stwardnienie rozsiane [10].

Zaburzenia naczyniowe prowadzgce do LIS
polegaja na uposledzeniu krazenia w poczatko-
wym odcinku tetnicy podstawnej, przede wszyst-
kim w odchodzacych w tym miejscu tetnicach
przeszywajacych, co powoduje niedokrwienie
brzusznej czesci mostu [11]. Zamkniecie w tym
obszarze gléwnego pnia tetnicy podstawnej zwy-
kle prowadzi do rozleglejszego uszkodzenia pnia
moézgu, a przez to do masywniejszych objawow
neurologicznych, w tym zaburzen przytomnosci.
W zdecydowanej wiekszosci przypadkéw LIS
zaoszczedzone pozostaje krazenie w grzbietowej
czeSci mostu oraz w gornej cze$ci pnia moézgu,
dlatego nie ulega uszkodzeniu aktywujaca cze$c
tworu siatkowatego.

Obraz kliniczny
Na obraz kliniczny typowego LIS sktadajg sie:

» prawidfowe lub umiarkowanie zmienione funk-
cje poznawcze [12];

e porazenie czterech konczyn, zwykle rozwija-
jace sie ostro, niekiedy poprzedzone krétkim
okresem niedowtadu polowiczego;

* niemozno$¢ porozumiewania sie za pomoca
mowy (anartria);

* brak celowych ruchéw oralnych w wyniku
uszkodzenia opuszki ponad jadrami wiékien
nerwu V pozwalajacych na funkcje zucia;

* niekiedy automatyzmy oralne pod postacia
odruchu zucia i/lub ssania, pojawiajace sig pod
wplywem draznienia okolicy ust;

* czasami odruchy wyprostne konczyn pod
wplywem bodZcéw dotykowych lub zmiany
ulozenia ciala;

* prawidlowe celowe ruchy pionowe gatek ocz-
nych i na ogé! mruganie, niekiedy zachowane
celowe ruchy poziome oczu;

* zachowany rytm dobowy snu i czuwania;

* zapis elektroencefalogramu (EEG) wskazujacy
na czynno$¢ bioelektryczng jak u osoby zdro-
wej w trakcie czuwania z zamknigtymi oczami
(rytm alfa).

Opisano pojedyncze przypadki LIS, w ktérych
doszlo takze do porazenia miesni gatkoruchowych,
ale pacjenci mogli sie porozumiewaé za pomocg
niewielkich ruchéw jednej koniczyny gérnej. W ra-
zie rozszerzenia sig uszkodzenia pnia na okolice na-
krywki srédmozgowia pacjent zostaje pozbawiony
praktycznie wszystkich ruchéw celowych. Za LIS
moze wowczas przemawiac czynno$¢ EEG wyraz-
nie zmieniona w przypadku rozleglych uszkodzen
pnia moézgu o innym charakterze niz LIS.

Rozpoznanie

Podstawowym badaniem diagnostycznym, a w za-
sadzie takze réznicujacym, jest tomografia rezo-
nansu magnetycznego. Ze wzgledu na nieostre
granice dzielgce symptomatologie kliniczng
zespolow zaburzen przytomnos$ci, najbardziej
przydatne jest topograficzne kryterium poltozenia
zmian. Znaczenie badania EEG przedstawiono
weczesniej. Ze wzgledu na mozliwe przyczyny LIS,
poza wywiadem w kierunku naczyniowym i urazu
czaszkowo-mézgowego, wymagane sg badania
toksykologiczne, oznaczenie stezenia elektrolitéw,
zwlaszcza stezenia sodu, oraz badania w kierunku
neuroinfekgji.

Roznicowanie

Zesp6! zamkniecia musi by¢ brany pod uwage
w pierwszej kolejnosci w skrajnie ciezkich przy-
padkach zespolu Guillaina-Barré’go, w ktérych
w pelni §wiadomy chory nie moze nawigzaé
kontaktu z otoczeniem. Pacjenci ci sq pozbawieni
wlasnego oddechu, w zwigzku z czym istnieje
konieczno$é¢ stosowania respiratora, co nalezy do
rzadkosci w LIS. Ponadto LIS trzeba réznicowac
z zaburzeniami przytomnos$ci i czuwania o réz-
nym podlozu. R6znicowanie obejmuje przewlekly
stan wegetatywny (zespét apaliczny), mutyzm
akinetyczny i stan minimalnej §wiadomosci [6].
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Leczenie

Nie ma przyczynowego leczenia LIS i w zasa-
dzie pozostaje postgpowanie rehabilitacyjne [13].
Powinno ono uwzglednia¢ wiele aspektow terapii
— od systematycznego usprawniania biernego,
przede wszystkim majacego na celu zapobieganie
nastepstwom zupelnej bezczynnosci, poprzez
zajecia aktywujace powré6t sladowych ruchéw
czynnych, do wysublimowanych, wspétczesnych
technik umozliwiajacych komunikowanie sie
chorego z otoczeniem. Te ostatnie opierajg sie na
programach komputerowych, w tym o charakte-
rze interfejsu mézg-komputer, wykorzystujacego
zapis EEG lub tworzonego do rejestrowania ru-
choéw gatek ocznych i powiek i przypisywania
im okreslonych znaczen symbolicznych [14].
Ze wzgledu na specyfike LIS i jego wyjatkowy
charakter leczenie powinno by¢ prowadzone
w wyspecjalizowanych osrodkach, a przynajmnie;j
przez przeszkolony w tym kierunku zesp6t [15].

Rokowanie

Opisywano spektakularne przypadki przemi-
jajacego LIS spowodowanego skurczem tetnicy
podstawnej lub urazem tetnicy kregowej (z zas-
tosowaniem leczenia trombolitycznego) [16,
17]. Rokowanie w LIS nie jest jednak pomyslne.
Okoto 90% chorych umiera po réznym czasie
trwania zespolu, zaleznie od intensywnosci opieki
i postepowania rehabilitacyjnego. Zwykle pac-
jenci umierajg po kilku-, kilkunastu dniach pozo-
stawania w LIS. Zdarza sie tez, ze przezywaja kilka
a nawet kilkanascie lat, ale sg to przypadki ka-
zuistyczne [18, 19].

Podsumowanie

Jak wynika z przedstawionych wyzej danych,
nie mozna wykluczy¢, ze LIS wystepuje czesciej
niz sie powszechnie wydaje. I nie chodzi tu
jedynie o przypadki zdefiniowane, przewlekle,
kiedy ,kto$ wreszcie ‘wpadnie’ na wlasciwe roz-
poznanie”, ale 0 — by¢ moze — niemalq grupe
pacjentéw z klinicznymi cechami uszkodzenia
pnia mézgu, ktdérzy jeszcze pozostajg na poziomie
LIS, zanim dojdzie u nich do glebszych zaburzen
przytomnosci i §pigczki, badz ktérzy juz sie wy-
budzajg z tych zaburzen, a nadal sa traktowani
jako osoby nieprzytomne. Nalezy wyraZnie pod-
kresli¢, ze personel badajacy kazdego pacjenta
z jakimkolwiek poziomem zaburzen przytomno-
$ci, sprawiajgcego wrazenie caltkowicie areaktyw-
nego, nienawigzujacego spontanicznie kontaktu,
ma obowigzek podjecia préby porozumienia sig

z chorym poprzez sprawdzenie, czy logicznie
,odpowiada” on ruchem, zwlaszcza pionowym,
gatek ocznych i powiek na bodZce z otoczenia.
W skrajnych przypadkach tak zwanego catkowi-
tego LIS, wynikajgcego z rozleglejszego, bardziej
grzbietowego uszkodzenia sSrodmézgowia, zniesio-
ny moze by¢ nawet §wiadomy ruch powiek [20].
Powinna obowigzywac nastepujaca, kardynalna
zasada: LIS nalezy podejrzewac tak diugo, jak diugo
nie ma pewnosci co do innego rozpoznania [21].
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