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Locked-in ehk sisselukustussindroom on harva esinev neuroloogiline seisund, millele on iseloomulikud
tetrapleegia, anartria ja sdilinud teadvus. Silmade pilgutamine ja vertikaalsed liigutused on séilinud ning
see on patsiendile sageli ainus véimalus suhelda vélismaailmaga. Tavalisemad tekkepéhjused on ajusilla
ventraalse osa infarkt, hemorraagia véi trauma. Locked-in siindroomi on keeruline eristada teadvuse-
héiretest, kuna puuduvad tahtlikud liigutused ning sénaline suhtlus, kuid tédpne diagnoos on oluline edasise
rehabilitatsiooni ning prognoosi seisukohalt. Ténapéeval on selliste patsientide kimne aasta elulemus
suur - kuni 80%. Artiklis on esitatud 60aastase meespatsiendi haigusjuht, kellel tekkis ajusillainfarkt ning
klassikaline locked-in sindroom basilaararteri sulguse tagajérijel.

Haigusjuht

21.02.2006. a hospitaliseeriti TU Kliinikumi neuro-
anestesioloogia osakonda é0aastane mees-
patsient tetrapareesi ning bulbaarparaliisiga.
Patsient oli aastaid pddenud hiipertooniatébe, mille
tottu ta kasutas regulaarselt ravimeid.

Aprillis 2005 hospitaliseeriti ta esimest korda
TU Kliinikumi neuroloogiaosakonda vasakpoolse
keskmise ajuarteri varustusala infarkti téttu, mille
jgdkleiuna j&i kerge parempoolne spastiline
hemiparees. 2005. a augustis hospitaliseeriti
patsient Viljandi Haiglasse peavalu, pearingluse,
oksendamise ja “uduse” ndgemise kaebusega.
Kahe péeva méddudes simptomid taandusid ja
patsient lubati koju. Diagnoositi aju transitoorset
isheemilist atakki vertebrobasilaarsisteemis.

20.02.2006. a haigestus patsient &kki parem-
poolsete jGsemete nérkuse sivenemise, kdne-
héire ja neelamistakistusega. Hospitaliseerimisel
maakonnahaiglasse patsient oksendas, oli
rahutu, avas korralduste peale silmi, kuid sénalist
kontakti temaga ei saanud. Haige ei liigutanud
ja@semeid, Babinski refleks oli mélemapoolselt
positiivne. Jargmiseks hommikuks tekkis ,|5risev”
hingamine. Patsient intubeeriti ja toodi tle TU
Kliinikumi neuroanestesioloogia osakonda.

22. veebruaril ravimsedatsiooni véhendamisel
oli patsient teadvusel, avas ja sulges korralduse

peale silmi, vaatas les ja alla, kuid horisontaalsed
silmaliigutused puudusid. Pupillid olid vardse laiu-
sega ning reageerisid valgusele. Neelu-, keele- ja
suuliigutused puudusid. Esines tetrapleegia lihas-
toonuse téusuga jdsemetes (jalgades enam kui
kates, paremal véliendunum kui vasemal). K&3lus-
periostaalrefleksid olid elavad, paremal elavamad
kui vasemal. Malemal pool vallandus Babinski
refleks. Paar péeva hiliem lisandusid jGsemetesse
automatismid: reflektoorse vastusena valule tekkis
kétes proksimaalsel sirutustiipi liigutus ja jalgades
kverdus pélvest koos labajala dorsaalfleksiooniga.
Bulbaarparaliisi téttu tehti trahheostoomia ja kaks
pdeva hiliem sai patsient omahingamisega hak-
kama. Edasine ravi jétkus maakonnahaiglas.

Uuringud

Pea KT-uuringul tuli ndhtavale varasema isheemilise
infarkti ala parema tagumise ajuarteri varustusalal
ja oli uue isheemilise infarkti kolde kahtlus ajusilla
eesosas.

Elektroentsefalograafilisel uuringul (EEG) ol
kergelt aeglustunud rahuldavalt siinkroniseerunud
pShiritm. Esines méningane pdhiritmi asimmeetria:
voltaaz paremal madalam kui vasemal. Leid oli
kliinilise pildi taustal sobiv locked-in sindroomile.

Magnetresonantstomograafial (MRT) oli néhtav
hiljuti tekkinud infarkti kolle kogu ajutive ning osali-
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Joonis 1. MRT-uuring peaajust T2-(FLAIR)reiiimis. Kahjustatud on praktiliselt kogu ajusild,

ventraalne osa kitsa ribana on vihem haaratud.

selt véikeaju vasema hemisf&éri piirkonnas. Paremal
kuklasagaras esines varasema isheemilise kahjustuse
kolle. Lisaks sellele oli véikseid isheemilisi koldeid
mélemas ajuhemisfadris. Magnetresonantsangio-
gradfial (MRA) ilmnes a. basilarise sulgus (vt jn 1 ja 2).

Toopiline diagnoos

Toopiliselt on /ocked-in sindroomi korral kah-
justatud kortikospinaalsed ja kortikobulbaarsed
traktid, péhjustades spastilise tetrapareesi ja
bulbaarparaliiisi. Lisaks on kahjustatud nGondrvi
(VIl), keele-neelunarvi (IX), vitnérvi (X) ja keelealuse
narvi (XIl) tuumad, andes perifeerset tiipi pareesi.
Kahepoolne néo-, keele-, neelu-ja kérilihaste halva-
tus pohjustab anartriat, disfaagiat ja ndo miimika

puudumist. Toopiliselt on tegemist kahjustusega aju-
silla ventraalses osas, kus kulgeb piramidaaltrakt
ja asuvad kraniaalnérvide tuumad (vt jn 3).
Teadvusseisund sdilib ténu sellele, et retikulaar-
formatsion asub ajusillas dorsaalsemal. Tiipiliselt
séilib silmade likuvus Gles ja alla ning silmade
pilgutamine, kuna fectum keskajus on kahjustusest
sadstetud (1). Silma supranukleaarsed motoorsed
juhteteed kulgevad ajutives kaudaalselt mésda
Dejerine’i kimpu, mis asub dorsaalsemal p&hilisest
kahjustuskoldest. Selline silmade liikumine on séi-
linud ténu osalisele silmaliigutajandrvi funktsiooni
sailimisele (2). Kahjustus paikneb tavaliselt ajusilla
pdhimikul, erineva ulatusega vaib olla haaratud
ajusilla tegmentum, piklikaju ja keskaju (3).

Joonis 2. Magnetresonanisangiograafia ajuveresoontest. Noolega on téhistatud vertebraalarterid.
Okluseerunud basilaararter ei ole néhtav.
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Joonis 3. Ajutiive ja ajusilla sagitaalsuunaline lébilige.
Kraniaalndrvide tuumad on mirgistatud rooma numbritega.
Pi — piramidaaltrakt, l.m. — lemniscus medialis.

Arvestades kliinilist pilti, haigestumise kulgu,
varasemat anamneesi ja uuringute vastuseid,
diagnoositi ajutiveinfarkti. Seisundi kirjeldus vastab
locked-in sindroomile.

Ajalugu ja definitsioon

Meditsiinilises kirjanduses on esimest korda maininud
vertebrobasilaarsiisteemis pontomesentsefaalse kah-
justuse korral tekkivat neuroloogilist simptomaatikat
Heubner 1874. aastal ning Leyden ja Darolles aasta
hiliem. 1966. aastal defineerisid Plum ja Posner esi-
mesena Jocked-in sindroomi kui tetrapleegia, alumiste
kraniaalndrvide paraliisi ja mutismi, mille korral
on sdilinud teadvus, vertikaalsed silmaliigutused ja
ilemiste silmalaugude liigutused (4). 1984. aastal
madratlust korrigeeriti, kuna mutismi korral véib olla
tegemist ka lihtsalt soovimatusega radkida (5).
Niidseks on /ocked-in sindroom defineeritud kui
seisund, mille korral on sdilinud silmade avamine
(bilateraalne ptoos peab olema vdlistatud) ja tead-

likkus Gmbritsevast, esinevad afoonia vai hijpofoonia,
tetrapleegia véi tetraparees ja vertikaalne vai late-
raalne silmade liikuvus véi silmade pilgutus jah/ei
vastusena. Silmade liikumine on selliste patsientide
pohiline v&i ainuke véimalus teistega suhelda (6).

Esimest korda on sarnast seisundit kirjeldanud ilu-
kirjanduses Alexandre Dumas 1844. aastal romaa-
nis ,Krahv Monte-Cristo” Noirtier de Villefort'il, kes
insulti haigestumise érel oli , likumatu rauk, tumm ja
tardunud laip, [-] aga véimas silm asendas kaike [-]
Ta késutas silmadega, ta ténas silmadega - ta oli
elavate siimadega laip” (7).

Klassikutest kirjeldab ka Emile Zola 1867. aastal
teoses ,Thérése Raquin” halvatud madame Raquin'i
suhtlemist, kus ta kasutab oma silmi kétena, suuna
kisimiseks ja tanamiseks (8).

Diagnoosimine

Tuginedes kliinilisele simptomaatikale, on antud
sindroomi diagnoosimiseks vajalikud pilt-
diagnostilised vuringud, et hinnata kahjustuse
lokalisatsiooni ning ulatust. Eestis on véimalik
kasutada KTd, MRTd (k.a difusiooniuuringud) ning
veresoonte visualiseerimiseks angiograafiat (KT,
MRT) ja/véi ekstrakraniaalset Doppleri ultraheli-
uuringut.

Ajukoore bioelekirilise aktiivsuse hindamiseks
on vajalik EEG, kus peaks olema sailinud alfaritm
ja normipdrane elekiriline aktiivsus. Kasutusel on
samuti positronemissioontomograafia (PET) aju
metabolismi hindamiseks.

P6hjused

Locked-in sindroomi puhul on tegemist ajusilla
ventraalse osa kahjustusega, mille tekkemehhanismid
véivad olla erinevad (vt tabel 1).

Tabel 1. Locked-in sindroomi pohjused ja tekke-

mehhanismid

Péhjus

Mehhanism

Isheemia
Hemorraagia
Trauma

Kasvaja
Metaboolne
Demldielinisatsioon
Infektsioon

Basilaararteri tromboos

Lahtega ajusillast v6i sinna ulatuv

Otsene kontusioonikolle

Primaarne voi sekundaarne ajusilla infiltratsioon
Tsentraalne pontiinne muelinoluls

Sclerosis multiplexi kolle ajusillas

Abstsess ajusilla piirkonnas, ajutiive entsefaliit

Maigusiuhv kireldus
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Kaige sagedamini tekib see sindroom tserebro-
vaskulaarsetel pdhjustel (52%), naiteks basilaar-
arteri sulgusest ja selle tagajarjel kujunevast
ajusilla ventraalse osa infarktist. Jérgmine oluline
ja sagedasem péhjus on ajutrauma (31%). Har-
vem on kirjeldatud sarnase kahjustuse tekkimist
kasvaja, ajusilla tsentraalse mielinoliisi, heroiini
tarvitamise, ajusilla piirkonna abstsessi, ajutive
entsefaliidi, postinfektsioosse polineuropaatia ja
dhkemboolia korral (9). Laiemalt véib pshjuseks
olla ka poliradikuloneuriit, miasteeniline kriis
voi lihasrelaksantide kasutamine. On kirjeldatud
kahte juhtu, kus selline sindroom on tekkinud
perioperatiivselt koronaararterite , bypass" operat-
siooni jdrel embolite tagajérjel (10).

Locked-in sindroomil eristatakse klassikalist,
osalist ja tdielikku vormi. Klassikalise vormi korral
esinevad tetrapleegia ja anartria, kuid teadvus ning
silma vertikaalsed liigutused on sdilinud. Osalise
sindroomi korral on lisaks eelnevale veel méni
tahtlik liigutus peale silmade vertikaalse liikuvuse.
Taieliku /ocked-in sindroomi korral kujuneb vélja
tdielik liilkkumatus ja véimetus vélismaailmaga
suhelda, kusjuures teadvus on séilinud. Mingit ravi
eripdra need variandid kaasa ei too, diagnostiliselt
on keerukam téieliku vormi diagnoosimine (1).

Diferentsiaaldiagnoos

Locked-in sindroomi véljakujunemisele voib eel-
neda koomaperiood, selle jérel tekkivad tahteli-
sed liigutused on esialgu ebapusivad, patsiendid
vésivad ruttu ning see teeb hindamise omakorda
veel raskemaks. Locked-in sindroomi diagnoo-
sini jdutakse keskmiselt 79 pdevaga (2). Sageli
tuleb seda siindroomi eristada teadvushdirega
seisunditest. Teadvusel olekul on kaks komponenti:
arkvelolek ja teadlikkus. Arkvelolekut reguleerivad
mitmed ajutiive neuronite grupid, mis on Ghenduses
talamuse ja kortikaalsete neuronitega. Seega nii
ajutive kui mélema ajuhemisfadri kahjustus vaib
pohjustada drkveloleku héireid. Teadlikkus séltub
ajukoorest ja subkortikaalsetest lhendustest, mis
on héiritud suuraju hemisfaéride mélemapoolse
kahjustuse korral (6).
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Ajusurma korral on pdérdumatult kahjustatud
kaik ajufunkisioonid. Puuduvad ajutiive refleksid:
pupillid on fikseeritud, ei reageeri valgusele,
puuduvad reflektoorsed silmade liigutused,
korneaalrefleksid, reaktsioon valule, kdharefleks
ja spontaanne hingamine. Ajuperfusiooni ning aju
metabolismi uuringutel on tegemist ,tihja kolju feno-
meniga” - vereringe ning ainevahetus puuduvad.
EEGs aju elekiriline aktiivsus puudub, esineb nn aju
bioelektriline vaikus (11).

Koomat iseloomustab teadvuse puudumine.
Patsient lamab suletud silmadega, pole &ratatav
ega teadlik iseendast ning Umbritsevast. Valis-
arritusele ei teki ka lihiajalist arkamist ja silmade
avamist, mis on iseloomulikud ngiteks vegetatiivsele
seisundile. Kooma puhul on teadvusetus kauem kui
1 tund erinevalt sinkoobist, ajukommotsioonist véi
muudest lGhiajalistest teadvusekadu péhjustavatest
seisunditest. Uldiselt hakkab komatoosne patsient
ellujgémise korral naitama drkamistendentsi 2-4
n&dala jooksul, paranedes erineva kvaliteediga
teadvuseseisundini (6).

Koomas patsientidel on tegemist difuusse
mélema hemisfadri korteksi voi valgeaine kah-
justusega, véimalik on ka fokaalne kahjustuskolle
pontomesentsefaalsel tegmentum’is vé6i mélema-
poolselt talamuste paramediaanses piirkonnas.
Uuringutes on neil patsientidel hallaine metabolism
vahenenud keskmiselt 50-70%ni normaalsest. PET-
uuringus esines ajutraumaga patsientidel esimese
viie p&eva jooksul korrelatsioon teadvuse astme
ning aju regionaalse metabolismi vahel. P&rast
ajutraumat oli ainevahetus véhenenud talamuses,
ajutives ja véikeaju koores koomas patsientidel,
mitte aga teadvusel haigete hulgas. Kooma puhul
véib tekkida ka aju metabolismi ildine véhenemine.
Sarnase leiu annab erinevate anesteetikumide
manustamine patsiendi teadvusetuks muutumiseni.
Véikseimad ajumetabolismi védrtused on dokumen-
teeritud propofoolnarkoosis, kus need vihenesid
28%ni normist. Ajutine ajukoore ainevahetuse
vihenemine toimub ka siigava une ajal (Il ja IV
staadiumis) (6). EEGs vaib komatoossel patsiendil
leida erinevaid iseloomulikke muutusi: alfakooma,
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Joonis 4. Aju metabolism (%) erinevate seisundite korral (6).

beetakooma, teeta-/deltakooma ja ,kadvidega”
kooma (11).

Vegetatiivses seisundis (ehk apallilises
seisundis) inimene on é&rkvel, kuid pole teadlik ise-
endastega imbritsevast. Séilinud on ajutiive refleksid,
kuid puudub kognitiivne funktsioon. Tahtlikud liigu-
tused puuduvad v&i on minimaalsed (12). Pisiv vege-
tatiivne seisund on maératletud kui 12 kuud pérast
traumaatilist véi 3 kuud pérast égedat mittetraumaa-
tilist ajukahjustust pisima jGénud vegetatiivne sei-
sund. See esineb eeskatt aju difuusse traumadtilise
ja postanoksilise kahjustusega patsientidel (13).
Kahjustus on ulatuslik: haaratud on kortikaalne
hallaine véi subkortikaalne valgeaine mélemas
hemisf&dris, kusjuures ajutivi on suhteliselt intaktne.
EEGs esineb arkvelolekus véiga madalavoltaaziline
ritm ja vélisele stimulatsioonile puudub reaktsioon.
Unes on REM ja mitte-REM unele iseloomulik pilt
ilma tavapéraste sigava une faasideta (11). PET-
uuringus on aju kortikaalne metabolism alanenud
40-50%ni normist (6) (vt n 4).

Akineetilise mutismi ehk abuulia puhul
puuduvad spontaansed liigutused ning kéne ja
teadvus on sdilinud. Tingituna kahepoolsetest
mesodientsefaalsest voi frontaalsest kahjustustest
on haaratud dopaminergiline sisteem (14). Pat-
sient on véimeline silmadega jélgima, kuid muude

liigutuste v&i kéne saavutamiseks on vajalik tugev
véline stimulatsioon. Kognitiivsed funkisioonid on
olulisel mé&dral héiritud limbilise sisteemi haara-
tuse tottu. Sagedasemaks pdhjuseks on mélema-
poolne eesmise ajuarteri varustusala infarkt ja
vasospasm (12).

Ravi ja prognoos

Agedas faasis vajavad Jlocked-in sindroomiga
patsiendid sageli intensiivravi, mis on suunatud
pdhjuse likvideerimisele ja tagajérgede véhen-
damisele. Séltuvalt tekkemehhanismist on raviks
antiagregandid, antikoagulandid, tromboliis,
operatsioon voi stentimine.

Basilaar- v&i vertebraalarteri sulgusest tingitud
isheemilise kahjustuse korral on v&imalik teha
tromboliis arterite rekanaliseerimiseks, véttes
arvesse tdielikule oklusioonile jargneva halva
prognoosi véimaluse. Mayo kliinikus tehtud
vuringus teostati intraarteriaalne tromboliis
urokinaasiga 9 basilaararteri tromboosiga patsien-
dile. Rekanalisatsioon énnestus 7- (raviga alustati
2-13 tundi pérast haigestumist), 2-| ebadnnestus
ning |6ppes surmaga. 5 patsienti paranes téieli-
kult v&i jéi jackleiuna minimaalne neuroloogiline
defitsiit. 2 patsienti jdid neuroloogiliselt samasse
seisu vorreldes ravieelse seisundiga. Uhel haigel
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tekkis véikeaju hemorraagia ilma kliinilise halve-
nemiseta ja 2- retroperitoneaalne hematoom (15).
Véljakujunenud suurele ajutiive- vai ajusillainfarktile
j@rgneb raske invaliidistumine ja halb prognoos,
seega oleks intaarteriaalne trombolijiitiline ravi
siiski soovitatav. Simptomaatilise ravina osutuvad
tihti vajalikuks trahheostoomia, toitmine sondiga vai
gastrostoomi kaudu ja epitsiistostoomia. Isheemilise
geneesiga kahjustuse ennetamiseks kasutatakse
séltuvalt p&hjustavast tegurist insuldi profilaktika
ravimeid nagu antiagregante, antikoagulante,
statiine ja teisi meetmeid.

Edasine ravi hélmab eeskatt rehabilitatsiooni,
millega oleks vajalik alustada vaimalikult vara.
Esimesteks sammudeks on hingamise, neela-
mise, silmade liigutuste ja kédne treening. Lisaks
tegeldakse kéte, sdrmede motoorika paranda-
misega, et tekiks lisavdimalusi suhtlemiseks ning
iseendaga toimetulekuks. Taastumisprotsess
algab enamasti distaalsetest lihastest, jatku-
des proksimaalsemal. Sageli kaasneb raske
aksiaalne hipotoonia.

Casanova uuringus infensiivse ja varase rehabi-
litatsiooni korral, mis algas ihe kuu jooksul pé&rast
haigestumist, toimus motoorika oluline parane-
mine 3-6 kuu jooksul parast haigestumist 21%-|
haigetest. Neelamine taastus taielikult 42%-|
haigetest, verbaalne kommunikatsioon 28%-l,
suhtlemine abivahenditega 42%-l, efektiivne
pbie ja pdrasoole kontroll 35%-, omahingamine

50% (9).

Suhtlemine ja elukvaliteet

Meditsiiniliste probleemide kérval on patsiendi
jaoks kaige olulisem véimalus suhelda. Selleks on
vaja leida kaige paremini sobiv variant. Ule 50%-
juhtudest mérkavad esimestena just pereliikmed,
et patsient on véimeline kontakteeruma (2). Lihtsa-
matest vahenditest kasutatakse triskitud téhestikke.
Oluline on saada patsiendiga kokkulepe, et ta
saaks anda teada oma soovidest ning astuda
dialoogi. Selliste patsientidega suhtlemisel on abiks
arvutid, kasutatakse veel silmade liikumist jélgivaid
infrapunasensoreid (1).
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Elu planeerimisel ja vabaduse saavutamisel
on patsiendile suur samm, kui ta saab kasutada
elektrilise ratastooli abi (2). Parast haigestumist
v&ib haige jGdda pisivasse locked-in seisundisse
veel aastakimneteks.

Patsiendid ise voivad kurta kahelinggemist,
akommodatsioonihdireid, pearinglust, unetust ja
emotsionaalset labiilsust (1). Esineb tahelepanu-
haireid, intellekti langust, visuaalse ja verbaalse
mélu halvenemist. Ainukeses nende patsientide
elukvaliteedi uuringus tuli ilmsiks, et umbes pooltel
patsientidest oli depressiooni, kuid 54% polnud
kunagi kaalunud eutanaasiat ja kaik neist poolda-
sid elustamist kliinilise surma tekkimise korral (1).

Prantsusmaa locked-in sindroomiga patsientide
seltsi 44 likmel vanuses 22 -77 aastat tehtud uuringus
oli kaigil patsientidel s&ilinud puutetundlikkus; 30%
neist elas seksuaalelu; 61,1% avaldas selleks soovi;
65,8% suhtles teistega ilma tehniliste vahenditeta;
23,8% vaatas regulaarselt televiisorit; 81% kohtus
oma sépradega ja 73% veetis aega vdljaspool
kodu (2). On kirjeldatud kahte juhtu, kus patsiendid
olid véimelised j&tkama tegevust oma erialal (jurist ja
matemaatik). Patsientidele m&jub positiivselt kodune
elu oma perega, kuid fiisiline ja psivhiline koormus
ning finantsraskused véivad kodust hooldust oluliselt
halvendada (16).

Prognoos

Haigete edasine prognoos séltub kahjustuse etio-
loogiast ja anatoomilisest ulatusest ning patsiendi
vanusest. Uldiselt arvatakse, et parem on prognoos
traumaatilise mehhanismiga tekkinud kahjustuste
korral vérreldes basilaararteri tromboosist tingitud
isheemiliste infarktidega.

Surmapdhjusena on esikohal kopsukomplikat-
sioonid (75%). Véhenenud hingamismahu, aspirat-
siooniohu ning liikumatuse téttu on suurenenud risk
kopsupéletike ning kopsuarteri trombemboolia tek-
keks. Muudest pohijustest esinevad veel kardiaalsed
probleemid, sepsis ning seedetraktitisistused.
Esimese viie aasta suremus on 14% (9). Enamik
ellvjaénutest jaab pusivasse locked-in seisundisse
v&i on vdga raske puudega.



Kokkuvéte

Kirjeldatud haigusjuhu korral oli tegemist nii kliiniliselt
kui ka uuringutele tuginedes klassikalise Jocked-in
sindroomiga. Diagnoosimise eelduseks on eeskatt
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Summary
Locked-in syndrome

Locked-in syndrome is a rare but dramatic
neurological condition, usually caused by infarction,
hemorrhage or a trauma of the ventral pons. The
characteristics of the syndrome are quadriplegia
and anarthria with preserved consciousness.
Patients retain vertical eye movements and blinking
- the only way for communicating with the outside
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world. Itis difficult to differentiate this condition from
severe disorders of consciousness because of lack
of voluntary movements. Accurate diagnosis affects
future rehabilitation and prognosis. Nowadays,
ten-year survival rate is as high as 80%. This paper
presents a case report of a 60- year-old man with
basilar artery occlusion and classical /ocked-in
syndrome.
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