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Locked-In Sendromu: Ug¢ Olgu Sunumu
Serkan KILBAS

Ertugrul UZAR Locked-In Syndrome: Three Cases Report

Mustafa YILMAZ
OZET

Locked-in sendromu nadir goriilmektedir. Komple formunun klinik kriterleri tetrapleji ve
bilincin korundugu vertikal goéz hareketleri disindaki kranyal sinir paralizileridir. Locked-in
sendromunun altinda yatan en sik lezyon baziler arterin trombozudur ve buna bagli gelisen total
pontin infarkt tomografi ve manyetik rezonans gériintiileme ile gosterilmistir. Intravensz ve
Siileyman Demirel Universitesi intra-arterial trombolizis iskemik stroklu se¢ilmis grup hastalarda basariyla kullanilmistir. Yogun
Tip Fakdltesi Noroloji Anabilim ~ ve erken rehabilitasyon fonksiyonel iyilesmeyi artirir ve mortalite oranimi diisiiriir. En sik 6lim
Dali nedeni pndmonidir. Burada klinigimizde takip ettigimiz locked-in sendromlu ii¢ hastay1 sunduk.

Hasan Rifat KOYUNCUOGLU

Anahtar kelimeler: Locked-in sendromu, tromboz, prognoz

Bir nolu olgu 28 Nisan—01 ABSTRACT

Mayis 2004 tarihleri arasinda Locked-in syndrome is rare. The clinical criteria of complete locked-in syndrome are tetraplegia

izmir-Cesme’de and paralysis of cranial nerves except vertical eye movements and preserved consciousness.
gergeklestirilen II. Ulusal The most common lesion underlying the locked-in syndrome is a thrombosis of the basilar artery
Serebrovaskiler Hastaliklar and as well as an almost total pontine infarction was demonstrated on CT-and MRI-scans.
Kongresi'nde poster bildiri Intravenous and intra arterial thrombolysis have been used successfully in a selective group of
olarak sunulmustur. patients with ischemic stroke. Intensive and early rehabilitation improved the functional recovery

and reduced the mortality rate. Commonly leads to death, frequently due to pneumonia. In this
report we present cases with locked-in syndrome that were followed up in our clinic.
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Tip Fakdltesi OLGU 1
Néroloji Anabilim Dall Ozgegmisinde yaklasik 10 yildir hipertansiyonu olan 72 yasindaki bayan hasta,
ani gelisen biling bulaniklig1 ve sag tarafindaki gii¢siizliikle miiracaat etti. Ilk
degerlendirmede gozler spontan agik, koopere, sag hemipleji, sagda Babinski
Tel: 0 246 237 17 27/2525 refleksi (+) ve DTR ler alinamadi. Her iki g6z saga deviye, sola bakamiyordu.
Sol alt ve list ekstremite spontan hareketliydi. Diger kranyal sinir muayenesi
normaldi. Akut donem beyin tomografisi (BT) nin normal olmas1 iizerine 24
Faks:0 246 237 17 58 saat sonra tekrarlanan beyin BT de sol pontin infarkt ile uyumlu hipodens alan
goriildi (sekil 1a). Ertesi giin yapilan muayenesinde gozler spontan agik,
anartri, vertikal goz hareketlerinin ve goz kirpmasinin oldugu ancak horizantal
g0z hareketlerinin olmadigi, 5 ile 12. kranyal sinirler tarafindan saglanan
fonksiyonlarda paralizisinin oldugu goriildii. Klinik tablo {i¢ giin i¢inde
progresyon gdsterdi ve belirgin hipomimi, bilateral masseter kaslarda spazm
© 2010 Diizce Medical Journal ve trismus, ciddi disfaji ve flask tipte tetrapleji gelisti. Babinski refleksi
e-ISSN 1307- 671X bilateral (+) ve DTR’leri dort tarafli artmisti. Tekrarlanan beyin BT de solda
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bulgular1 ve nodroradyolojik goriintiillenmeleri
temelinde Locked-in sendromu tanist konuldu.
Takibinde belirgin motor ve solunumsal iyilesme
goriilmedi ve yatisindan 30 giin  sonra
bronkopndmoniye bagl olarak kaybedildi.

OLGU 2

Ozgegmisinde 2 yildir hipertansiyonu ve 40 paket/yil
sigara igme Oykiisii olan 70 yasinda erkek hasta, ani
gelisen biling kaybi ve sol tarafina yigilma sikayetiyle
hastanemiz acil servisine getirildi. Norolojik
muayenesinde biling kapali, gozler sola deviye, agrili
uyarana 4 ekstremitede de yanit alinamadi. Bilateral
Babinski refleksi lakaytti. Akut donem beyin BT’si
normaldi. Belirgin solunum sikintisinin olmasi
iizerine entlibe edilerek yogun bakima yatirildi.
Yatisindan 48 saat sonra ¢ekilen kontrol beyin
BT’sinde bilateral pontin infarkt goriildi (Sekil 2).
Yaklasik 1 hafta sonra eckstiibe edilen hastanin
tekrarlanan ndrolojik muayenesinde biling acik,
kooperasyon vertikal g6z hareketleri ile kurulmakta,
horizantal géz hareketlerinin olmadigi, hipomimi,
anartri, disfaji, guadripleji, bilateral Babinski refleksi
(+)’ ligi tespit edildi. Olgu Locked-in sendromu olarak
degerlendirildi. Yatisimin 3. haftasinda spontan
solunumla birlikte, motor ve yutma fonksiyonlarinda
thml  iyilesmeler  goriildii. ileri  merkeze
rehabilitasyon icin sevk edildi ancak 3 ay sonra

eksitus oldugu 6grenildi.

OLGU 3: Ozgecmisinde herhangi bir ozellik
bulunmayan 45 yasindaki bayan hasta ani gelisen
biling kaybi sikayetiyle acil servise getirildi.
Norolojik muayenesinde biling kapali, gozler sola
deviye, agrili uyarani sagda lokalize etmekte, sol
tarafda ise yanit alinamiyordu. Bilateral Hoffman ve
Babinski refleksi (+) olarak tespit edildi. Akut donem
Beyin BT’si normaldi. Yatisindan 48 saat sonra
¢ekilen kontrol Beyin manyetik rezonans goriintiileme
(MRG)’sinde bilateral pontin infarkt goriildi (Sekil
3). Tekrarlanan noérolojik muayenesinde gozler
spontan acik ve sola deviye, vertikal goz
hareketlerinin ve g6z kirpmasmin oldugu ancak
horizantal géz hareketlerinin olmadigi, hipomimi,
anartri, masseter kaslarda spazm, disfaji, guadripleji,
bilateral patolojik refleksi (+) ve DTR’leri tiim
taraflarda artmisti. Olgu Locked-in sendromu olarak
degerlendirildi. Takibinin 3. haftasinda pndmoniye
bagli eksitus oldu.

TARTISMA

Locked-in sendromu, ilk kez 1966 yilinda Plum ve
Posner tarafindan tanimlanmistir (1). Sendrom,
ponstaki kranial sinir ¢ekirdeklerin, kortikospinal ve
supraniikleer kortikobulber yollarin  bilateral
tutulumlarina bagli olarak ortaya ¢ikmaktadir (1).
Dolayisiyla hastalar ekstremitelerini oynatamaz fakat

Sekil 1a: Sol pontin infarkt ile uyumlu beyin tomografisi (24 saat sonra)
Sekil 1b: Bilateral pontin infarkti izlenmektedir (48 saat sonra)
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Sekil 2: Bilateral pontin infarkti gésteren Beyin tomografisi
Sekil 3: Bilateral pontin infarkin gortildigu Kranial MRG

uyanikliktan sorumlu anatomik yapilar ve duyu
yollar1 saglam oldugundan uyaniktirlar, duyusal
uyaranlari da algilarlar.

Etiyolojisinde altta yatan en sik neden bilateral pontin
infarktir, onun da en sik nedeni ponsun bazalini
(ventral pons) genisce destriikkte eden baziler arterin
trombozudur (1). Altta yatan bir diger vaskiiler
patoloji ise paramedian arterlerin  bilateral
okliizyonudur.

Bizim vakalarimiz da bilateral pontin infarkta bagli
gelismistir ancak vaskiiler patolojinin tespiti i¢in
hastanemiz sartlarinda konvansiyonel anjiyografi
yapilamamustir.

Locked-in sendromuna yol agan diger sebepler
bilateral mezensefalik iskemi, bilateral kapsula
interna iskemisi, pontin gliomlar, tentorial herniasyon,
travma, ensefalitler ve Guillian-Barre sendromu gibi
periferik nedenlerdir (1). Breen ve arkadaslar1 geng
bir olguda sinoviyal sarkom nedeniyle sag iist
lobektomi yapilirken postoperatif erken donemde
Locked-in sendromu gelisen ve cerrahi sonrasi
katastrofik komplikasyon olarak bildirdikleri
vakalarinda, yedi ay sonra post mortem yapilan
biyopsi de ventral ponsda metastatik tiimore
rastlamiglardir (8).

Literatiirlerde pontin infarkta yol agan baziler arterin,
siklikla tromboze ve megalodolikoektatik oldugu
belirtilmistir (1). Ancak klasik Locked-in sendromlu

bildirilen olgularda bunun her zaman bdyle olmadigi
da gosterilmistir. Locked-in sendromlu olgularda
vertikal g6z hareketleri disinda motor hareketin
bulunmamasi genel bir kural olmakla birlikte, ilging
olarak Krasnianski ve ark. (1) Locked-in sendromlu
olgularinda bilateral masseter kaslarda spazm ve
trismusa ragmen esneme tarzinda ¢ene hareketleri
gordiiklerini ve bunu tromboze megaloektatik baziler
arterin trigeminal sinirin motor niikleuslarini
irritasyonundan kaynaklandigini belirtmislerdir.

Locked-in sendromlu hastalarin elektrofizyolojik
incelemelerinde EEG, BAEP ve ventral pons
infarktini destekler tarzda SEP normal bulunmaktadir
(7). Bizim ilk olgumuzun EEG’si ve SEP’i normal
iken, ikinci olgumuzun SEP’i normaldi fakat
EEG’sinde zemin ritmi diizensizligi goriildii. Ugiincii

olgumuzun ise EEG’si normaldi fakat SEP’i
yapilamadi.
Locked-in sendromlu hastalar tetrapleji ve

mutizimden dolay1 ilk anda koma izlenimini verseler
de tamamen bilingli ve uyaniktirlar. Bizim
olgularimizda oldugu gibi vertikal g6z hareketleri ve
g0z kirpma ile iletisim kurabilirler. Boylece akinetik
mutizmden ayrilirlar (2).

Bu hastalarin tani ve tedavisinde agresif yaklagim
gereklidir. Clinkii hastalarin birgogu bu iimitsiz gibi
gorlinen durumdan iyilesebilmektedirler. Bu amagla
hastalar erken bagvuran olgularda acil olarak serebral
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anjiografi c¢ekilmeli ve intra-arterial trombolitik
ajanlar uygulanmalidir (2). Melado ve ark. (3)’nin
baziler arter trombozuna bagi Locked-in sendromlu
iki olgusunda erken donem antitrombolitik (r-TPA)
tedavi sonucunda 1 y1l sonra olgulardan birinin sadece
ataksi, digerinin ise normal norolojik fonksiyonla
yasamina devam ettigini bildirmislerdir.

Emanuela ve ark. (4)’nin Locked-in sendromlu 14
hastada 1 ay igerisinde baslanilan multidispliner
yogun ve erken rehabilitasyonla 3 ile 6 aylik siire
sonunda %21 hastada anlamli motor iyilesme, %42
sinde yutma fonksiyonlarinda komple iyilesme, %28
inde verbal iletisimim direk saglanmasi, %35 hastada
efektif mesane ve barsak kontrolii, %50’sinde ise daha
iyi solunum paterninin saglandigini, mortalite
oraninin %14 oldugunu ve yalnizca 2 olguda
komplikasyon gelistigini rapor etmislerdir. Fakat bu
ylz gildiiriicii sonuglarin tam tesekkillii ekipler
tarafindan sadece belli merkezlerde alindig1 gercegini
goz ard1 etmemek gerekmektedir.

Ockey ve ark. (5), Locked-in sendromlu 2 vakalarinin
tedavisinde destek ve rehabilitasyon yaninda medikal
olarak levodopa kullanmislar. Norofarmakolojik
mekanizmast tam aciklanamamasina ragmen
hastalarda dramatik iyilesme gérmisler.

Ebinger ve ark. (6), gen¢ yastaki iki Locked-in
sendromlu vakalarinda agresif destek tedavisi
sonucunda kisa zamanda geriye doniistimlii klinik
diizelme bildirmislerdir.

Diger tarafdan Locked-in sendromlu 139 hastanin
gozden gecirilmesinde ise nonvaskiiler etiyolojiye
bagli gelisen vakalarin prognozu ve beklenen yagam
siiresi, vaskiiler nedenlerle ortaya ¢ikan vakalara gore
daha iyi oldugu belirtilmis ve tiim vakalar i¢inde
mortalite orant %60 olarak bildirilmistir (9). Locked-
in sendromlu hastalarda en sik 6liim nedeni ise
pnémonidir (3).

Bizim olgularimiza trombolitik tedavi
uygulayamadik. Bunun yerine diigitk molekiil agirlikli
heparin ( Enoksaparine 0.6¢cc 2x1 sc) ve antiagregan
(asetilsalisilik asid 300 mg/giin) tedavisi verdik.
Beraberinde etkin rehabilitasyon programi yaptik
fakat her ii¢ olgumuzu da kaybettik.

Sonug olarak; literatiir taramalar1 esliginde bildirilen
vakalara baktigimizda nadir karsilagilan ve gergek bir
koma hali olmayan Locked-in sendromunun, erken
tant ve trombolitik tedavi yaninda yogun
rehabilitasyonla birlikte hayatlarii normal olarak
stirdiirebilecekleri unutulmamalidir.
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