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Totalni locked-in syndrom u nemocného s tézkou
formou akutni polyradikuloneuritidy

Total locked-in syndrome in a severe course of acute

polyradiculoneuritis

Vazena redakce,

locked-in syndrom je charakterizovédn kva-
druplegif a domluva s nemocnym je tedy
mozna pouze vertikdlnim pohybem oci
nebo vicky. Jedna se o binarni komunikaci —
pohyb bulbu jednim smérem je ano a opac-
nym smérem znamena ne. Pokud jiz nejsou
mozné zadné volni pohyby, tehdy se jedna
o totaIni locked-in syndrom. Avsak u téchto
nemocnych nenf porucha védomi, naopak
je s nimi moznd komunikace. Uvadi se celd
fada moznych komunikac¢nich zplisobd —
napf. pomoci funkéni MR, a to na principu bi-
narni komunikace [1]. U vétsiny nemocnych
s locked-in syndromem je pficinou ischemie
v oblasti mozkového kmene, ¢asto pfi trom-
béze a. basilaris. Mezi dalsi priciny patfi také
syndrom Guillain-Barrého (GBS) [2]. U téchto
nemocnych neni porucha mozkového
kmene, ale tézké 1éze korenl a perifernich
nerv{, v¢. hlavovych nervd. Na pfiméfenou
funkci mozku — mozkové kidry — Ize usuzo-
vat z EEG monitoringu a mozkovy kmen Ize
testovat sluchovymi kmenovymi evokova-
nymi potencialy (brainstem auditory evoked
potentials; BAEP). Nemocného s tézkou for-
mou GBS a s totalnim locked-in syndromem
jsme hospitalizovali na nasi jednotce inten-
zivni péce (JIP).

Dvaasedesatilety muz byl ze spadové
nemocnice pieloZen na neurologickou JIP
s tim, Ze pfed 3 dny se u néj objevila chaba
paraparéza s poruchou c¢iti, nejprve na
akru dolnich koncetin (DK), pak dochézelo
k ascendentnimu Sifenf paréz i poruch citf
a v den preloZenf se jiz rozvijela respiracni
insuficience (saturace 82 %), tézka kvadru-
paréza, dysartrie a dysfagie. Dle dokumen-
tace se jednalo o demyelinizacni typ akutnf
polyradikuloneuritidy s likvorovym nale-
zem (protein 0,99/l a leukocyty 20/3 a dle
zpracovani v Topelexu byly pfitomny mirna
pleiocytdza s lipovatickou reakci a serézné
zénétliva aktivace v lymfocytdrni radé
a s ascendentnim sirenim).

N4&s nemocny se Iécil 10 let pro diabetes
mellitus 2. typu a jiz 3 roky byl na kombinaci
peroralnich antidiabetik s inzulinem (da-
paglifozin 10mg 1x1, inzulin degludec 28 j.
1-0-0). Déle Iécen pro arteridIni hypertenzi
(perindopril 2mg) a hypercholesterolemii
(atorvastatin 20mg 0-0-1).

Pri prijeti mél dysartrickou, tichou a sro-
zumitelnou fe¢, izokorii, bez poruchy oku-
lomotoriky, snizené kornedInf reflexy, plossi
mimiku vlevo, kratce nadzved! hlavu nad
podlozku, jen velmi omezené zved| patrové
oblouky bilaterdiné, nesved| elevaci hornich
koncetin (HK) nad podlozku, stisk jen nazna-
¢en, u DK pouze naznak pohybu v kycelnich
kloubech, RR C5-8, L2-S2 vyhaslé, s difuzni
poruchou ¢iti HKi DK. Krevni tlak 120/100, te-
pova frekvence 120/min, saturace 82-84 %.

VySetfeni srdce pomoci UZ prokazalo
normalni funkci levé komory s ejekeni frakct
75 %, bez zndmek dilatace a diastolickou
dysfunkci 2. stupné. RTG plic a srdce byl bez
zndmek méstnant.

Laborator ukdazala kolisajici glykemii
(4,10-990 mmol/I). Dle Astrupa — pH 7,351,
pCO2 7,73 kPa, pO2 8,53 kPa, ABE 3,9 mmol/I.
V séru se objevil priikaz anti-GD1b (slabé po-
zitivni hodnoty), v likvoru nebyly pfitomny.

Byla provedena MR hlavy s nasledujicimi
sekvencemi: v axiadlni roviné T2 vazené ob-
razy, fluid attenuated inversion recovery
(FLAIR), suscetibilné vazené obrazy (suscep-
tibility weighted images; SWI) a difuzi va-
zené obrazy (diffusion weighted images;
DWI); v sagitalni roviné T1 vazené obrazy;
v koronarni roviné FLAIR obrazy. Nalez byl
az na zanétlivé zmeény ve vedlejsich nosnich
a mastoidedlnich sklipcich pfiméfeny véku,
bez loziskového postizeni ¢i jinych signalo-
vych akutnich zmén (obr. 1).

Na MR C useku byly prostorny: patefni
kanal, degenerativni zmény C4-7, bez zna-
mek myelopatie

Na CT mozku a CTA - byl ndlez v normé,
v¢. vertebrobazildrniho fecisté.
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Pfi pfijeti na JIP byla provedena intubace,
nasazena sedace (sufenta a propofol), intra-
vendzni aplikace imunoglobulinu (celkem
2009 v pribéhu 5 dnl). Po 7 dnech vysa-
zena sedace, avsak nemocny byl déle bez
znamek vlastni motorické aktivity. Byla pro-
vedena nova lumbalni punkce — bilkovina
3,89/l (norma 0,2-0,45), laktat 2,25 mmol/I
(norma 0,4-2), leukocyty 31/3. Vysetreni
v Topelexu bez prikazu autoprotildtek. EEG
byla provedena dvakrat. V grafu prevlddala
difuznf aktivita z pdsma alfa az théta bila-
terdIné, pomeérne casto intermitentné pre-
rusovana vinami z pasma delta, bez latera-
lizace. Tento stav jsme hodnotili jako nalez
odpovidajici encefalopatii stfedni zavaz-
nosti ¢i locked-in syndromu. Pfi neurofyzio-
logickém vysetreni byly motorickd a senzi-
tivni neurografie bez odpovédi (n. medianus
a n. ulnaris vlevo, n. peroneus a n. tibialis
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Obr. 1. MR mozku, FLAIR, koronérni snimek — normalni ndlez.
FLAIR — fluid attenuated inversion recovery
Fig. 1. Brain MRI, FLAIR, coronary view — normal findings.
FLAIR — fluid attenuated inversion recovery

vlevo, n. facialis vlevo). Blink reflex bez od-
povédi. BAEP prokazaly nizsi amplitudy vin
a normalnf latenc vin |-V (obr. 2).

Vzhledem k opakovanym infektlm s fe-
briliemi (plicni, mocové cesty) byl opako-
vane lécen kombinacemi antibiotik.

Po 19 dnech od pfijeti se stav nemocného
zacal zlepsovat. Objevila se fotoreakce, mo-
toricky reagoval na odsavani, stacel hlavu,
na opakovanou vyzvu se snazil rty artikulo-
vat. V dalsich dnech doslo opét k rozvoji fe-
brilii a postupné septického stavu s rendlni
insuficienci. Pacient byl prelozen na ARO.
Doporucend kontrolni vysetfeni EMG i MR
C Useku a plexu s podanim gadolinia jiz ne-
mocny neabsolvoval. Po 47 dnech od prijeti
do nasi nemocnice nemocny na oddéleni
ARO zemfel v dUsledku opakovanych sep-
tickych stavd.

Nejcastéjsi pficinou locked-in syndromu
je ischemie kmene v pontomezencefalické

oblasti a je zna¢nd moznost postizeniascen-
dentnf retikuldrnf formace s rozvojem poru-
chy védomi. Pokud jsou vsak postizeny ko-
feny a nervy (hlavové i misni), pak je kmen
neporusen a je pfitomna chaba kvadruple-
gie. Jedinym zachovanym aferentnim systé-
mem je sluch — sluchovy nerv neni porusen
pfi akutni polyradikulitidé. A pomoci slu-
chu je mozno vypracovat mechanizmy bi-
narni komunikace (napf. pomoci funkéni MR
¢i funkeni infrared spektroskopie) [3]. U ne-
mocnych s totalnim locked-in syndromem
je korova aktivita neporusena, zatimco pro
vegetativni stav je v pribéhu dne typicky
neménny delta rytmus [4]. Pro dlouho-
dobé monitorovani téchto nemocnych je
vhodnd EEG [5]. U naseho nemocného jsme
prokdzali dobrou aktivizaci mozkové kiry
na podkladé BAEP. Pfi opakovanych vyset-
fenich EEG byly zaznamenany stfidajici se
alfa, delta a théta rytmy odpovidajici ence-

falopatii stfedni zavaznosti, locked-in syn-
dromu. Nalez nesvédcil pro coma vigile i
perzistujici vegetativni stav.

Nemocni s locked-in syndromem maji vy-
sokou mortalitu. U nemocnych s ischemif
kmene (napf. pfi trombdze a. basilaris) dojde
k rozsiteni ischemie a postizeni retikularni
formace v kmeni a daldich center. U nemoc-
nych s postizenim kofent a nervl — pfi akutnf
polyradikuloneuritidé - se objevuji kompli-
kace tohoto zdvazného stavu. U akutni po-
lyradikuloneuritidy se velmi ¢asto vyskytuji
poruchy autonomnich funkcf (arteridlnf hy-
potenze, hyponatremie, poruchy stfevni
motility), casté zanétlivé komplikace (dy-
chacf cesty, mocové infekty) a nutri¢nf pro-
blémy [6]. Asi 70 % téchto nemocnych jiz ve
fazi odeznivani akutni polyradikuloneuritidy
umird na komplikace. Northon et al [1] po-
psali dva nemocné. Prvni zemrel po 6 tyd-
nech a druhy po 3 tydnech po obdobi
umélé ventilace s vysazenim sedace, kdy
kontakt byl mozny pomoci funkéni MR. Po
tomto obdobi se zacaly objevovat prvni
hybné znamky kontaktu s nemocnymi,
avsak oba zemreli na zénétlivé komplikace
tézkého stavu. Pfefferkorn et al [7] publiko-
vali kazuistiku muze, u kterého se v navaz-
nosti na infekci COVID-19 rozvinula tézka
akutnf polyradikuloneuritida, a to v¢. totél-
niho locked-in syndromu. Nemoc vsak u ngj
méla priznivy pribéh — postupné regredo-
valy kvadruplegie i porucha okulomotoriky
a nasledné byl prelozen na rehabilitacni kli-
niku. Rovnéz u nemocnych s ALS dochazi
k Uplnému locked-in syndromu a komu-
nikace je mozna pouze sluchovymi pod-
néty [8]. Nas nemocny se po 3 tydnech s to-
talnim locked-in syndromem zacal probirat.
Pak se vsak u néj objevily zanétlivé kompli-
kace, na které nemocny zemfel po 57 dnech
od intubace.

V diferencidlni diagnostice pficin locked-
-in syndromu je nejcastéjsi kmenova CMP,
a to zejména pfi trombdze a. basilaris a je-
jich vétvi. Jako dalsf pficiny jsou zndmy tu-
mory v oblasti kmene a zadni jamy, zénéty,
demyelinizacni 1éze (RS, neuromyelitis op-
tica, anti-MOG), infekce ¢i intoxikace [9].

Kazuistika akutni polyradikuloneuritidy
s rozvojem totédIniho locked-in syndromu
je dllezitou informaci. Nemocny nenf scho-
pen zddného pohybu. Pfitom mé& dobrou
funkci jak mozkového kmene, tak i mozkové
klry, coz Ize pomérné snadno prokazat po-
moci BAEP a EEG. Komunikace s nemocnym
je mozna diky sofistikovanym neurofyziolo-
gickym metodam — napf. funkeni MR. I kdyz
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e A S A = e A A0
L - BAER

11A1-Cz 120peSPL 0,98 1,92 412 5,50 6,24 5,26 3,14 2,12 0,14 0,16 115
12A2-Cz 4,30 6,20 190

21A1-Cz 120peSPL 1,00 1,78 3,98 5,26 6,16 5,16 2,98 2,18 0,00 0,22 120
22A2-Cz 3,90 5,24 6,16 2,26

R - BAER

11A2-Cz 120peSPL 1,40 2,54 3,84 494 6,12 472 244 2,28 0,00 0,40 1210
12A1-Cz 3,76 6,14 2,38

21A2-Cz 120peSPL 2,00 3,06 4,06 5,30 6,44 444 2,06 2,38 0,15 0,23 1,53
22A1-Cz 4,20 6,46 2,26

Obr. 2. Sluchové kmenové evokované potencidly. Latence jsou v mezich normy, stranové symetrické, nizsi amplitudy.
Fig. 2. Brainstem auditory evoked potentials. Wave latencies have normal values, side symmetric, lower amplitudes.

u vétdiny téchto nemocnych je prognoéza
vazna, u ¢asti z nich dojde k postupnému
zlepseni. Tito nemocni pak dlouhodobé re-
habilitujf rezidudIni chabou kvadruparézu.

Literatura

1. Norton L, Graham M, Kazazian K et al. Use of func-
tional magnetic resonance imaging to assess cognition
and consciousness in severe Guillain-Barré syndrome.
IntJ Clin Health Psychol 2023; 23(2): 100347. doi: 10.1016/j.
ijchp.2022.100347.

2. Shang P, Feng J, Wu W et al. Intensive care and
treatment of severe Guillain-Barré syndrome. Front

Pharmacol 2021; 12: 608130. doi: 10.3389/fphar.2021.608
130.

3. Abdalmalak A, Milej D, Norton L et al. Single-session
communication with a locked-in patient by functional
near-infrared spectroscopy. Neurophotonics 2017; 4(4):
040501. doi: 10.1117/1.NPh.4.4.040501.

4. Xie Q, Ni X, Ronghao Y et al. Chronic disorders of con-
sciousness. Exp Ther Med 2017; 14(2): 1277-1283. doi:
10.3892/etm.2017.4639.

5. Malinowska U, Chatelle C, Brun MA et al. Electroen-
cephalographic profiles for differentiation of disorders
of consciousness. Biomed Eng Online 2013; 12: 109. doi:
10.1186/1475-925X-12-109.

6. Mulroy E, Anderson NE. Altered mental status in
,Guillain-Barré syndrome” — a notworthy clinical clue.

Ann Clin Transl Neurol 2020; 7(12): 2489-2507. doi:
10.1002/acn3.51226.

7. Pfefferkorn T, Dabitz R, von Wernith-Keibel T et al.
Acute polyradiculoneuritis with locked-in syndrome in
a patient with Covid-19.J Neurol 2020; 267(7): 1883-1884.
doi: 10.1007/500415-020-09897-y.

8. Chaudhary U, Vlachos |, Zimmermann JB et al. Spell-
ing interface using intracortical signals in a com-
pletely locked-in patient enabled via auditory neuro-
feedback training. Nat Commun 2022; 13(1): 1236. doi:
10.1038/541467-022-28859-8.

9. Leohard S, Mandarakas MR, Gondim FAA et al. Diag-
nostis and and management of Fuillain-Barré syndrom
in ten steps. Nat Rev Neurol 2019; 15(11): 671-683. doi:
10.1038/541582-019-0250-9.

Cesk Slov Neurol N 2023; 86/119(3): 211-213

213




