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Zespot zamknigcia — opis przypadku

Locked in syndrome — a case report
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Streszczenie

Abstract

Zespot zamknigcia jest stosunkowo rzadkim zespotem niedokrwiennym, powstajgcym najczesciej na skutek zmian miazdzy-
cowych w naczyniach ukfadu kregowo-podstawnego. Innymi przyczynami powstania zespofu moga by¢: uraz, krwotok
mdzgowy, zabiegi manualne na odcinku szyjnym kregostupa oraz anomalie w zakresie kota tetniczego. Wiek wystepowania
jest rézny — opisano przypadek rocznego dziecka z pourazowym zespotem zamknigcia. Najczesciej jednak wystepuje
w wieku $rednim, z podobng czestotliwos$cig u kobiet i mezczyzn. Przebieg i rokowanie sg rézne — cze$¢ chorych przezywa
kilka lat, cze$¢ umiera w ostrej fazie zachorowania. Autorzy przedstawili opis przypadku miodego, dotychczas zdrowego
mezczyzny, majgcego jedynie okresowe wzrosty ci$nienia tetniczego, ktére nie byly leczone. Pacjenta przyjeto z powodu
nagtego bélu gtowy, zaburzen mowy, ostabienia koficzyn prawych i stanéw podgorgczkowych. W badaniach dodatkowych
wykazano leukocytoze, niewielkie odchylenia w ukladzie krzepnigcia oraz profilu lipidowym. Przebieg choroby byt powiktany
zapaleniem krwotocznym dwunastnicy i anemig. W trakcie leczenia wystapit drugi udar, po ktérym stwierdzono zespot
zamknigcia z towarzyszacymi zaburzeniami oddechowymi. Badanie tomograficzne glowy i angiografia rezonansu magne-
tycznego 2-krotnie wykazaty zmiany miazdzycowe. Opisany przypadek poréwnano z przedstawionymi w literaturze podob-
nymi zespotami, ktérych nie jest duzo, a ktére réwniez miaty przebieg powiktany i zakonczyly sie zgonem.

Stowa kluczowe: udar, pien mézgu, miodzi ludzie, opis przypadku, rokowanie

Locked in syndrome is a very rare stroke caused by a primary vascular or traumatic injury to the brainstem in regio
vascularisationis vertebrobasilar artery corresponding to the ventral pons lesion due to an obstruction of the basilar artery.
The signs are: upper motor neuron quadriplegia, paralysis of cranial nerves, anarthria, with preserved consciousiones.
Patient has presented vertical eye movements and movements of the eyelids (blinking). That is the means to responding to
the world. The principal causes are: atheromathosis (the most frequently), haemorrhagic stroke, trauma and cervical
manipulation and Willis’s circles abnormality. The age when this syndrome may occur is middle age, equally frequent in men
and women but on describe 1-years old children with this syndrome. We present our patient with this syndrome. It was
a young men, who worked in the mine and never been at the hospital. He had a stroke with aphasia and hemiplegia on the
right and duodenitis haemmorhagica. Blood examinations showed: lipids fractions abnormality, CT and angio MRI showed
atheromatosis. After 27 days it was a second stroke with lockedin syndrome and with respiratory dysfunction. Ct control
showed left side pons leasion. We find in the literature a few cases of this syndrome, some of them alived (average time is
about 3 years), some died during acute phase of illness. The complications was: pneumonia, respiratory abnormality, very
strong trauma with the occlusion of both vertebral artery). We compared our cases with others and described the history of
the patients who alived.
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Pacjent w tym stanie jest niemy, pozostaje
w bezruchu, ale jest w pelni przytomny; potrafi po-

Wstep

Zespo6l zamkniecia (locked in syndrome, $piacz-
ka rzekoma, stan deaferentacji lub §piaczka jasna)
powstaje na skutek uszkodzenia czeéci mostu
z oszczedzeniem okolicy grzbietowej nakrywki.
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rozumiewac sie z otoczeniem jedynie ruchami ga-
tek ocznych [1].

Najwazniejsza i najczestsza przyczyna tego ze-
spotu jest udar mézgu — 86,4%, druga w kolejno-
$ci przyczyna jest uraz okolicy potylicy i gérnego
odcinka kregostupa szyjnego — 13,6% [2, 3]. Rzad-
szymi przyczynami sg anomalie naczyniowe ukta-
du kregowo-podstawnego [4], krwotok mézgowy [5]
lub zabiegi manualne na odcinku szyjnym krego-
stupa [6].
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Wiek wystepowania tego zespolu waha sie
miedzy 22 a 77 rokiem zycia (§rednia 41-52 lata),
z prawie rowna czestotliwoscig u kobiet (51,2%)
i mezczyzn (48,1%) [3].

Przebieg zespolu zamkniecia jest r6zny — pa-
cjenci z choroba o niepowiklanym przebiegu prze-
zywaja kilka lat [5, 7-9], pacjenci z choroba o bar-
dziej skomplikowanym przebiegu, z wystepujacy-
mi zaburzeniami oddechowymi, umierajg najcze-
sciej w jej ostrej fazie [8, 10].

Poniewaz opisy zespolu zamkniecia pojawiajg
sie rzadko, celowe wydaje sie przedstawienie przy-
padku z wlasnej praktyki kliniczne;j.

Opis przypadku

Mezczyzna, lat 35, przyjety do szpitala w dniu
10.03.2002 roku z powodu nagtego (kilka godzin
przed przyjeciem) bélu glowy, zaburzen mowy oraz
oslabienia konczyn prawych. Dotychczas nie cho-
rowal, nie byt leczony szpitalnie. Okresowo wyste-
powaly u niego wzrosty wartoéci ci§nienia tetnicze-
go, ktérych nie leczyl. Chory pracowal zawodowo
jako gérnik dotowy, nie doznat urazéw, nie stoso-
wal uzywek. W wywiadzie rodzinnym jedynie oj-
ciec chorowat na serce. Przy przyjeciu chory nieco
podsypial, zaobserwowano mowe zamazang, anizo-
korie (prawa Zrenica szersza od lewej) oraz central-
ne uszkodzenie nerwu VII i niedowlad polowiczy
piramidowy prawostronny z oslabieniem czucia
powierzchownego po stronie prawej. Akcja serca
byla miarowa i wynosita okoto 100 uderzen/min,
ci$nienie tetnicze — 130/80 mm Hg.

Wykonano badanie tomograficzne gtowy, kt6-
re wykazalo minimalne zatarcie struktury tkanki
na wysokosci jader podkorowych po stronie lewej
— bez innych odchyleni. Wyniki podstawowych
parametrow krwi: OB — 3, stezenie glukozy
— 98 mg/dl, Ht — 48%, Hg — 15,9 g/100 ml,
E — 5,37 x 10%ul, L — 23,7 x 10°/ul, MCHC
— 33,1 g/100 ml, MCV — 89, 4 um®, MCH
— 29,6 pq, PLT — 313 x 10%*/ul, cholesterol catko-
wity — 169 mg/dl, cholesterol frakcji HDL
— 41 mg/d], triglicerydy — 126 mg/dl, przeciwciala
przeciwjadrowe, odczyn Waaler-Rosego, czynnik
reumatoidalny — ujemne.

Ze wzgledu na nasilenie sie niedowladu oraz
stany podgoraczkowe (37,5°C) wykonano badanie
angiografii rezonansu magnetycznego, w ktérym
zarejestrowano sygnat ptynacej krwi z dystalnych
odcinkéw tetnic kregowych oraz tetnicy podstaw-
nej, tetnic szyjnych wewnetrznych, tetnic mézgu
srodkowych i tetnic mézgu przednich. Stabo zazna-
czone byly odgaltezienia gléwnych pni tetniczych.
W zakresie tetnicy mézgu tylnej prawej w jej poczat-

kowym odcinku uwidoczniono odcinki o zmniejszo-
nej intensywnosci sygnatu, mogace odpowiadac
zmianom miazdzycowym. Podobne zmiany uwi-
doczniono w przebiegu tetnic moézgu §rodkowych.

W trakcie pobytu w szpitalu pojawily sie béle
nadbrzusza oraz ciemne stolce. Wykonano badania
dodatkowe (OB, morfologia, transaminazy, rozmaz
krwi obwodowej, stezenie zelaza, uktad krzepnie-
cia), ktore wykazaly narastajaca anemie
(Ht — 27,9%, Hb — 9,7 g/100 ml, E — 3,13 X
10%ul, L — 8,4 x 10*ul, MCHC — 34,8g/100 ml,
x PLT — 406 x 10°/ul). Stezenie zelaza miescito sie
w dolnej granicy normy, rozmaz krwi obwodowej
wykazywal przewage granulocytéw obojetnochton-
nych. Stezenie fibrynogenu bylo podwyzszone do
4,13 g/l, czas kaolinowo-kefalinowy — w normie,
czas protrombinowy — 10,9 s, INR — 0,77.

Wykonano gastroskopie, ktéra wykazata krwo-
toczne zapalenie dwunastnicy. W zwigzku z tym
w 17 dniu pobytu chorego przekazano do leczenia
na oddzial wewnetrzny.

W 10 dniu pobytu na oddziale wewnetrznym
doszto do nagtego pogorszenia sie stanu pacjenta, wy-
stapily zaburzenia swiadomosci, z zachowang ukie-
runkowana reakcja na bél, dotaczyly sie zaburzenia
oddechowe wymagajace tlenoterapii, a neurologicz-
nie ujawnil sie¢ zesp6! zamkniecia. Stwierdzono za-
chowane jedynie ruchy pionowe galek ocznych i nie-
pelny ruch powiek, ktére chory wykonywal na pole-
cenie, tetraplegie ze spastycznym napieciem w kon-
czynach prawych i wiotkim po lewej stronie.

Powtérnie wykonano badanie tomograficzne
glowy (w miesigc od zachorowania i w godzine po
wystapieniu zespotu zamkniecia), ktére uwidocz-
nito w rzucie mostu po lewej stronie dwucentyme-
trowy obszar hipodensyjny o charakterze malacji
tkanki mézgowej o etiologii naczyniopochodnej
(udar niedokrwienny) — zmiana odpowiedzialna
za stan sprzed 4 tygodni, nieujawniona w pierw-
szym badaniu tomograficznym gltowy.

Ze wzgledu na narastajace zaburzenia odde-
chowe i prezenia, pacjenta przeniesiono na sale
intensywnej terapii, gdzie przez 10 dni poddawa-
no go wentylacji mechanicznej oraz kontynuowa-
no leczenie przeciwobrzekowe, antybiotykotera-
pie oraz nawadnianie chorego. Utrzymywaly sie
zaburzenia hematologiczne: Hb — 8,6 g/dl,
E — 3,49 x 10%ul, L — 10,45 X 10°%ul,
PLT — 512 x 10°/ul, wystepowata wysoka tempe-
ratura — do 40°C. Przez kilka dni chory oddychat
samodzielnie, niemniej utrzymywaly sie zaburze-
nia termoregulacji i ponownie narastaly zaburze-
nia oddechowe. W dniu 18.04.2002 roku doszlo
do zatrzymania krazenia — mimo podjetej akcji
reanimacyjnej nastapil zgon.
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Z danych z pi$miennictwa wynika, ze udar
powodujacy zespot zamkniecia wystepuje rzadko,
biorac pod uwage ogdlna liczbe pacjentéw z uda-
rem moézgu [11]. Moze jednak, jako zespol, wyste-
powaé nawet u dzieci i noworodkéw [12]. W ba-
daniach prospektywnych obejmujgcych 105 cho-
rych z udarem wykazano tylko 2 przypadki zespo-
tu zamkniecia (jeden z nich zakoniczyl sie zgonem
w ostrej fazie choroby) [8]. W przypadku opisanym
przez autoréw zespél spowodowala miazdzyca,
bedgca jego najczestsza przyczyna. Jest stosunko-
wo nieduzo opiséw przypadkéw z potwierdzona
inng etiologia. Opis najmtodszego pacjenta z tym
zespolem dotyczyl rocznego dziecka [13], u ktére-
go zesp6l zamkniecia byt spowodowany urazem
glowy i uszkodzeniem mechanicznym tetnicy kre-
gowej. Pourazowe przypadki zespolu zamknigecia
u 3 oséb opisali réwniez autorzy japonscy. Uraz
dotyczyt odcinka C,-C, kregostupa i skutkowat nie-
droznoscia obu tetnic kregowych (w jednym z tych
przypadkéw zgon nastapil w 6 dniu choroby).

Rzadszym powodem wystapienia zespolu sg
zabiegi manualne na odcinku szyjnym kregostupa
[6]. Opisano 10 os6b w wieku 27-46 lat z udarem
w zakresie unaczynienia tetnicy podstawnej moz-
gu lub w zakresie unaczynienia tetnicy szyjnej
mozgu po zabiegach manualnych. Objawy te wy-
stepowaly bezposrednio po zabiegu lub najpézniej
3 tygodnie po manipulacjach [6].

Opisano przypadek mlodego mezczyzny [5]
z zespolem zamkniecia w wyniku krwotoku do cze-
$ci brzusznej mostu i duzych zmian miazdzyco-
wych naczynh mézgu.

Inny opis przypadku dotyczyt mtodego 35-let-
niego mezczyzny, u ktérego wystepowaty napady
przemijajacego niedokrwienia mézgu (TIA, transient
ischaemic attack) w postaci ustepujacych epizodow
zespolu zamkniecia. W badaniach naczyniowych
wykazano anomalie naczyniowa w zakresie ukltadu
kregowo-podstawnego w postaci nieprawidtowego
odejscia tetnicy kregowej prawej [4]. Wszystkie
wyzej opisane przypadki mialy przebieg niepowi-
kany, ale niektdre tez zakonczyly sie zgonem (po-
urazowy pokrwotoczny zespol zamkniecia — z na-
stepowa niedroznoscig obu tetnic kregowych).

Dane z wywiadu, dotyczace przypadku przed-
stawionego przez autoréw, wykluczaja opisane
wyzej rzadsze przyczyny, czyli urazy i zabiegi
manualne, ktérym pacjent nie byt poddawany, jak
réwniez anomalie naczyniowe. W badaniu angio-
grafii rezonansu magnetycznego ujawniono nato-
miast zmiany miazdzycowe tetnic mézgowych.
Pacjent od chwili przyjecia mial stany goraczko-

we, wystepowaly u niego inne wyktadniki infekcji
(leukocytoza) oraz odwodnienie. Hiperplytkowoscé,
a takze anemizacja spowodowana zmianami krwo-
tocznymi dwunastnicy pogarszaly parametry prze-
plywu mézgowego.

Opisano przypadek zespolu zamkniecia ana-
logiczny do obecnie przedstawianego [10]. Doty-
czyl 41-letniego mezczyzny, u ktérego wystepowa-
Iy wczesne objawy w postaci zaburzen czucia po-
wierzchniowego po lewej stronie, z czym zglosit
sie do szpitala. W wykonanym badaniu tomogra-
ficznym nie wykazano zmian. Po kilkunastu godzi-
nach wystgpit zesp6t zamkniecia. W 9 dniu hospi-
talizacji powtérzono tomografie komputerows gto-
wy, ktéra wykazala udar podstawy mostu. W cia-
gu nastepnych dni rozwineto sie zapalenie ptuc
i chory zmart w 58 dniu choroby. W badaniach au-
topsyjnych wykazano zmiany miazdzycowe zar6w-
no tetnic kregowych, jak i tetnicy podstawnej oraz
udar podstawy mostu.

U chorego opisanego przez autoré6w tomogra-
fia i wynik badania naczyniowego potwierdzily
najczestsze tlo zespolu — miazdzycowe. Zle roko-
waly krwotoczne zapalenie dwunastnicy, nieregu-
larnie leczone nadci$nienie, stany gorgczkowe od
dnia przyjecia, leukocytoza, wzrost hematokrytu,
hiperptytkowos¢, zmiany profilu lipidowego suro-
wicy krwi, jak réwniez zaburzenia oddechowe,
ktére pojawity sie w momencie wystapienia zespo-
tu i wymagaly intubacji oraz wentylowania chore-
go. Wedlug danych z pismiennictwa obecnos¢ za-
burzen oddechowych w chwili wystapienia zespo-
tu zamkniecia, ktéry najczesciej ujawnia sie w po-
towie 2 miesigca zachorowania ($rednio w 76, 78
dniu), znacznie pogarsza rokowanie [3], o czym
wspomniano we wstepie [8, 10].

U opisywanego chorego zesp6t zamkniecia
wystgpil w 27 dniu zachorowania i towarzyszyly mu
zaburzenia oddechowe, wymagajace leczenia na
oddziale intensywnego nadzoru. Pacjenci, ktorzy
przezyli zachorowanie, porozumiewaja sie z otocze-
niem jedynie ruchami gatek ocznych, majg pora-
zenie czterokonczynowe i nie méwia. Autorzy hisz-
panscy [3] opisali stowarzyszenie, jednoczace cho-
rych z zespolem zamkniecia (ALIS, Association du
Locked-in Syndrome) istniejace we Francji, do kt6-
rego naleza 44 osoby. Sredni okres przezycia wynosi
71,35 miesigca.

Ostatni opis przypadku zespolu zamkniecia,
przytaczany przez autoréw, to przypadek redakto-
ra czasopisma ELLE, u ktorego wystapita ta choro-
ba i obecnie Zyje on z zespolem zamkniecia [7].
Przypadek jest godny uwagi, poniewaz ten chory,
ktéry moze porozumiewac sie jedynie mrugajac le-
wym okiem, napisal ksigzke, w ktdrej opisuje swoja
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historie. Ksigzka powstata w ten sposéb, ze kole-
zanka — redaktor — wypowiadata litery alfabetu,
a on — mrugajac — wskazywatl na kolejna litere
slowa. Ksigzka ma tytul Le Scaphandre et le papil-
Ion i zostala wydana w jezyku francuskim.
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