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Description dans la littérature
00|

Monsieur Noirtier de Vilfort dans le

Comte de Monte-Cristo (A. Dumas - 1854)

- « immobile comme un cadavre, regardait avec des
yeux intelligents et vifs »

- « cet ceil puissant supplée a tout, il commande
avec les yeux, il remercie avec les yeux »

- « dans cet ceil s’ étaient concentrés toute
I’ activité, toute I’ adresse, toute la force, toute
I”intelligence répandue autrefois dans ce
corps... »




Définition médicale
o /007

® Années 1941-1947

Descriptions cliniques

@ 1966

Description de F.Plum & JB Posher, avec
I" introduction du terme Locked In Syndrome

+ Désafférentation motrice supra nucléaire

+ Paralysie des 4 membres et des derniers nerfs
craniens

+ Sans interférence avec la conscience



Définition médicale (suite)
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® Bauer (1979)

3 types de LIS : selon I’ étendue du handicap
moteur et verbal
+ LIS classique (1966)
+ LIS incomplet : récupération partielle

+ LIS complet : immobilité complete y compris les
mouvements des yeux avec conscience préservée



Définition médicale (suite)
T

@ ACRM (1995) : American Congres of Rehabilitation
Medecine

+ chez un patient conscient

+ persistance des mouvements verticaux
palpébraux et oculaires

+ intégrité des fonctions supérieures
+ atteintes séveres de la parole
+ paralysie des 4 membres

« communication basée principalement sur les
mouvements oculo-palpébraux



Définition médicale uite)
R

@ Ghorbel & Pellas (2002)

o LIS vrai (American Congres Rehab Med,
IS classique)

+ LIS incomplet

+ LIS "plus" (avec d’ autres signes nerveux
d’ atteintes du systeme nerveux central)




Avant que le terme LIS s’ impose
e

e D’ autres appellations ont été proposées :

+ état de dé-efférentation motrice supra-
nucléaire

+ pseudo-coma
+ syndrome protubérantiel ventral



Rappels neuro-anatomiques :
le tronc céereébral

e 80mm de hauteur, 12 a 30 mm
d’ épaisseur, 15 a 40 mm de
largeur

e 3 parties:

+ le mésencéphale

. Ie ponT
+ le bulbe

@ Passage des voies descendantes
motrices, ascendantes sensitives
et de I' émergence de la plupart
des paires craniennes
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Les voies ascendantes sensitives
]

® Les voies lemniscales

sensibilité tactile superficielle et proprioceptive
consciente

@ Les voies extra-lemniscales
sensibilité peu spécifique

@ Les voies du systeme spino-cérebelleux
sensibilité proprioceptive inconsciente



Cerebral aqueduct

/ Central gray matter

Medial geniculate body

Brainstem Superior colliculus
(continued) -‘T
Tegrnentum\ P

td
-

) =
Reticular formation#\ _

Substantia nigra Oculomotor nucleus
Medial longitudinal

Temporopontine fasciculus

fibers
. _ Medial, spinal and
Crus Cort_ucospunal and trigeminal lemnisci
cerebri corticonuclear

Red nucleus

/ = Oculomotor (lIl) n.

Section through midbrain at level of superior colliculi (A—A, Plate 12)

fibers

e Frontopontine fibers

Sup. medullary velum 4th ventricle

Sup. cerebellar peduncle Mesencephalic

Ant. spinocerebellar tract Principal Nuclei of
) o sensory trigeminal n.
Medial longitudinal

fasciculus Motor

Reticular formation Lateral lemniscus

Medial, spinal and

Middle cerebellar
trigeminal lemnisci

peduncle

Pontocerebellar fibers : o— A : —
N e " - —~——Trigeminal

(V) n. and

. I’
Corticospinal and . & = =5 : s~ ganglion
corticonuclear fibers : e e e Median raphe

Corticopontine fibers

Section through pons at level of trigeminal nerves (B—B, Plate 12)



Les voies descendantes motrices
]

& Le faisceau pyramidal, dont le faisceau
géniculé

@ Les voies extra-pyramidales
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Les nerfs
craniens

e Douze paires craniennes

e Les deux premieres
+ I:nerfolfactif
+ IT : nerf optique
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Les noyaux des nerfs craniens
0000

& Eléments de substance grise

& En 6 colonnes fragmentées

+ motrice:
- muscles dérivés des arcs viscéro-branchiaux
= muscles origines somatiques
= motricité viscérale, parasympathique
+ sensitive :
- sensibilité viscérale
- sensibilité proprioceptive
- sensibilité extéroceptive



Nerf oculo-moteur . IIT

d’ Edinger-Westphal hoyau oculo-moteur

¢+ mouvement des yeux
(verticalité)

¢ constriction pupille et
accommodation

+ muscle des paupiéres




Nerf pathétique (cochléaire) . IV

noyau du pathétique

¢+ mouvement des yeux
(vers le bas/yeux en
abduction)



Nerf oculo-moteur externe . VI

- noyau oculo-moteur externe
)
/

¢+ mouvement des yeux
latéralement



Nerf trijumeau . V

oyau principd -
y hoyau moteur du trijumeau
u frijumeau

+ sensibilité de la face, de
la bouche, de la cornée
¢+ muscles masticateurs



Nerf facial . VIT

~ =~ noyau moteur

\‘ _ du facial

+ mobilité de la face
+ sensibilité gustative
(partie antérieure

langue)
¢ glandes salivaires,
lacrymales



Nerf cochléo-vestibulaire . VIII

+ audition
+ sens de |'équilibre



Nerf glosso-pharyngien . IX

+ sensibilité pharynx
¢ partie postérieure de la
langue

hoyau ambigu



Nerf vague . X

¢ végétatif tube digestif
+ moteur cordes vocales,
déglutition

noyau moteur dorsal du vague



Nerf spinal . XI

+ moteur nuque-épaule

noyau du spinal accessoire



Nerf du grand hypoglosse . XIT

+ moteur de la langue



C est | atteinte
bilatérale de la
région ventrale du
pont qui entrdine le

tableau clinique de
LIS




Les causes de la Iésion clinique
—

e Le plus fréquent: I’ AVC ischémique par
thrombose de |’ artére basilaire avec
occlusion secondaire des arteres
perforantes

@ Certains traumatismes craniens

® Plus rarements des atteintes vasculaires
hémorragiques

Rares: lésion tumorale ...

Fréquence difficile a estimer, < 1% AVC



Les conséquences de la Iésion clinique

e odorat et vision conservés (I, IT) mais
vision globalement altérée par une
diplopie, les complications
ophtalmiques...

e motricité verticale des yeux et de
I” élévation des paupiéres conservée
(III supra-lésionnel) mais I’ occlusion
est déficitaire par atteinte de
I’orbiculaire innervé par le VII

e perte de la latéralité du regard (VI) =
e troubles de la sensibilité du visage (V) ~ |
et de la cornée ( kératites) {




Les conséquences de la Iésion clinique
(suite)

e perte de motricité volontaire des
muscles masticateurs, puis parfois
spasticité (V) trismus /
incarcération de la langue

e paralysie faciale bilatérale (VII)

e audition préservée (VIIT)

@& perte du temps volontaire de la
deéglutition (1X)

@ possibilite de recupérer le temps
reflexe de la déglutition (X, XII)

@ perte de la phonation (X) aphonie/

hywwinrnnhnnio




Les conséquences de la Iésion clinique
(suite)

e déficit de la motricité de la téte (XI),
puis apparition de contracture et de
spasticite sur les sterno-cleido-
mastoidiens et les trapezes.
Torticolis / Latérocolis/ antecolis

@ perte de la motricite volontaire de la
langue (XII) difficultés pour
|”alimentation et la parole




Les conséquences de la Iésion clinique
(suite)

& Déficit moteur des 4 membres complet , incomplet, spastique,
réecupération a predominance distale ( main) dans 70 % ,
réecupération motrice partielle au niveau de la téte dans environ 90%
cas

& La sensibilité est souvent préservée ou partiellement altérée
( douleurs multiples possibles)

@ Perte du contrdle cortical sur I’ appareil vésico-sphinctérien ( trouble
de la continence disynergie sévere)

@ Atteinte respiratoire plurifactorielle/ sd restrictif, toux volontaire - |,
toux reflexe +/- , faussesr.



Les conséquences de la Iésion clinique
(suite)

® Absence de troubles cognitifs ( LIS classique par atteinte pontique
ventrale bilatérale exclusive)

® En pratique clinique , les LIS plus sont frequents ( TC...), 50% des LIS
post TC présentent des troubles attentionnels et mnésiques

& La sensibilité est souvent préservée ou partiellement altéeree

@ Perte du controle cortical sur I’ appareil vésico-sphinctérien ( trouble de
la continence sans dis synergie sévere)

@ Atteinte respiratoire plurifactorielle/ sd restrictif, toux volontaire - , toux
reflexe +/- , fausses I.



Conclusion
]

e Tableau clinique pur Locked in syndrome selon la
definition de I"ACRM peut évoluer surtout
pendant la premiere année. Iy a des
recupérations partielles qui évoluent sur plusieurs
années

e Examen clinique et bilan complet ( troubles
cognitifs, sensitifs, vésico sphinctériens) pour la
proportion de patient ( LIS plus)

@ Une bonne connaissance anatomo clinique permet
une meilleure prise en charge

e défi pour notre pratique professionnelle
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