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IntroductIon 

Actuellement, la prise en charge ainsi que l’ap-
préciation de la qualité de vie (QV) des patients 
en Locked-In Syndrome (LIS) restent des ques-
tions délicates. En effet, les questions de fin de 
vie sont souvent récurrentes dans le contexte 
d’une telle pathologie. Il existe de nombreux a 
priori sur la qualité de vie de ces patients qui 
ne peuvent communiquer que par des mouve-
ments oculaires. La publication du livre auto-
biographique «Le Scaphandre et le Papillon» 
de Jean-Dominique Bauby, atteint lui-même du 
LIS et fondateur de l’Association Française du 
Locked-In Syndrome (ALIS; http://alis-asso.fr) 
a pourtant démontré qu’une plénitude de vie en 
LIS chronique était concevable (1). A l’origine 
d’un film primé récemment au festival de Can-
nes, le récit de Bauby illustre les difficultés ren-

contrées dans la vie quotidienne des LIS, mais 
également le bonheur possible malgré la patho-
logie et la dépendance d’un soutien social. Les 
a priori existant à l’égard du LIS peuvent avoir 
des effets néfastes tant au niveau du traitement 
et de la rééducation qu’à celui des décisions de 
fin de vie. C’est pourquoi, dans cette revue de 
la littérature, nous aurons pour objectif de dis-
cuter la définition, l’étiologie, le diagnostic et le 
pronostic du LIS et de présenter les différentes 
études réalisées sur la qualité de vie des patients 
LIS ainsi que les difficultés rencontrées concer-
nant les décisions de fin de vie.

défInItIon 

Le Locked-In Syndrome, décrit par Plum et 
Posner en 1966 (2), caractérise des patients «ver-
rouillés de l’intérieur». Il est également désigné 
sous le terme de «syndrome de verrouillage», 
«syndrome d’enfermement» ou pseudocoma. 
En 1995, l’American Congress of Rehabilitation 
Medecine (3) a défini le LIS comme étant  un 
tableau clinique associant : (a) une ouverture des 
yeux, (b) des fonctions supérieures relativement 
préservées, (c) une atteinte sévère de la parole 
(aphonie ou hypophonie), (d) une quadriplé-
gie ou quadriparésie et (e) une communication 
basée sur les mouvements oculo-palpébraux. 
La classification de Bauer et collaborateurs (4) 
subdivisent le LIS en fonction de l’étendue du 
handicap moteur et verbal : le LIS classique est 
caractérisé par une immobilité complète à l’ex-
ception des mouvements verticaux du regard et 
les mouvements palpébraux; le LIS incomplet 
s’accompagne d’une motricité volontaire plus 
large (mouvements de la tête, des membres supé-
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rieurs ou inférieurs); et le LIS complet implique 
une immobilité totale y compris de la motricité 
oculaire. 

EtIologIE

L’étiologie la plus commune du LIS est 
une pathologie vasculaire (le plus souvent une 
thrombose occlusive de l’artère basilaire, par-
fois une hémorragie pontique). Les causes trau-
matiques sont plus rares. Notons que des cas de 
LIS ont également été observés en cas d’ hémor-
ragie sous-arachnoïdienne, de tumeur, de cau-
ses métaboliques (myélinolyse centropontine), 
infectieuses (abcès de la protubérance), de cau-
ses toxiques, de réaction à un vaccin ou encore 
suite à une hypoglycémie prolongée (5). 

Un état de conscience préservée couplé à une 
absence de réponse motrice peut également se 
produire dans des cas sévères de polyneuropa-
thie. Ainsi, des cas de LIS ont-ils été signalés 
lors d’une polyradiculoneuropathie ou syndrome 
de Guillain Barré et de polyneuropathies post-
infectieuses sévères. Dans ces syndromes de 
déconnexion périphérique, les mouvements des 
yeux ne sont pas épargnés. De même, des cas 
de LIS complet peuvent être observés dans les 
formes avancées de sclérose latérale amyotro-
phique (6). Enfin, un LIS temporaire survient 
parfois  lors d’anesthésies générales lorsque 
les patients reçoivent des relaxants musculaires 
accompagnés d’une dose insuffisante d’anesthé-
siants.

dIagnostIc

La pratique clinique nous montre combien 
il est difficile de repérer des signes comporte-
mentaux d’activité consciente chez des patients 
sévèrement cérébro-lésés, en particulier en l’ab-
sence de réponses motrices et verbales (7, 8). 
Si le clinicien n’est pas en mesure de détecter 
les signes et les symptômes qui caractérisent le 
tableau clinique du LIS, le diagnostic initial posé 
peut être erroné et le patient considéré comme 
en coma, en état végétatif, en état de conscience 
minimale ou encore en état de mutisme akiné-
tique. Une étude récente menée auprès de 84 
patients LIS (enquête ALIS 2007) nous apprend 
que, dans 62 % des cas, c’est le corps médical 
qui réalise que le patient est conscient et qu’il 
peut communiquer avec des mouvements ocu-
laires, ce qui implique que dans 38% des cas, le 
diagnostic initial posé par le corps médical est 
erroné (Tableau I). Une étude antérieure d’ALIS 
nous montre que le délai moyen s’écoulant entre 
l’atteinte cérébrale et le diagnostic de LIS est de 

78 jours (9). Ces résultats soulignent l’impor-
tance de connaître les signes et symptômes cli-
niques du LIS afin de pouvoir fournir des soins 
et des traitements adaptés. 

Pour améliorer le diagnostic, il est utile de 
recourir à des examens complémentaires tels 
que la neuroimagerie structurelle (de préférence 
l’IRM, identifiant la lésion du tronc cérébral et 
l’absence de lésion structurelle supra-tentorielle) 
et l’électrophysiologie (10) ou la neuroimage-
rie fonctionnelle (11). Ces dernières techniques 
permettent d’évaluer de manière objective l’ac-
tivité neuronale et de détecter la présence d’une 
activité cérébrale consciente chez des patients 
non communicants (12). Quant à l’EEG, l’hété-
rogénéité des résultats souligne qu’il n’est pas 
un outil diagnostique fiable en cas de LIS. En 
effet, tandis que Markland (13) note des tracés 
électroencéphalographiques (EEG) normaux ou 
légèrement plus lents mais réactifs aux stimuli 
externes chez la majorité des 7 patients LIS 
étudiés, Patterson et Grabois (14) montrent que 
seulement 45% des 87 patients participant à leur 
étude présentaient des tracés EEG normaux tan-
dis que la majorité avaient des anomalies telles 
que, le plus souvent, un ralentissement temporal 
et frontal ou un ralentissement plus diffus. Cette 
hétérogénéité pourrait s’expliquer par l’inclu-
sion, dans la dernière étude, de patients présentant 
des lésions plus étendues que la classique lésion 
ventro-pontine. Elle pourrait également s’expli-
quer par le fait que les patients LIS au stade aigu 
peuvent passer par différents états de conscience 
altérée (tels le coma, l’état végétatif ou l’état de 
conscience minimale) avant de récupérer un état 
de conscience normale. Des investigations sup-
plémentaires sont dès lors nécessaires. Actuelle-
ment, l’EEG ne peut dès lors pas être employé 
pour établir une distinction entre les patients LIS 
qui sont pleinement conscients et les patients 
récupérant du coma. Notons, toutefois, que la 
préservation d’un rythme EEG réactif chez un 
patient qui paraît inconscient impose d’évoquer 
la possibilité d’un LIS. 

L’imagerie cérébrale structurelle (IRM) peut 
révéler des lésions isolées (infarctus bilaté-
ral, hémorragie, contusion etc.) de la portion 

diagnostic nombre de patients (n=84) (% du total)

Médecin  52 (62%)
Membre de la famille  28 (33%)
Autre    4 (5%)

tABleAu 1. PourcentAge de PAtients AyAnt été correcteMent  
diAgnostiqués en locked-in syndroMe PAr le Médecin, un MeMBre 

de lA fAMille ou une Autre Personne (enquête Alis 2007).
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ventrale de la protubérance inférieure ou du 
mésencéphale (15). Ces lésions peuvent toute-
fois être également présentes en cas de coma. 
Par contre, la tomographie à émission de posi-
tons (TEP) montre une activité métabolique 
significativement plus élevée chez les patients 
LIS comparés aux patients en coma ou en état 
végétatif (16). Les résultats préliminaires de nos 
études TEP indiquent également un métabolisme 
des régions corticales préservé (Fig. 1) avec un 
hypométabolisme au niveau du cervelet, vrai-
semblablement lié au déficit moteur (11). D’après 
ces résultats, la TEP constitue dès lors une tech-
nique des plus intéressantes pour le diagnostic 
différentiel entre un LIS et un état de conscience 
altérée (particulièrement, le coma et l’état végé-
tatif). Notons, par ailleurs, que des observations 
chez des patients LIS au stade aigu ont mis en 
évidence un hypermétabolisme au niveau des 
amygdales (11). Cette région est impliquée dans 
des émotions à valence négative (telle la peur) et 
son hyperactivité est probablement à mettre en 
relation avec la situation anxiogène que vivent 
ces patients «emmurés» dans leur propre corps, 
justifiant un traitement anxiolytique adapté lors 
de la phase aiguë du LIS.

PronostIc

Depuis sa création en 1997, l’ALIS a recensé 
plus de 400 cas de LIS (62% d’hommes). La 
mortalité de ces patients atteint, en phase aiguë, 
75% pour les cas d’origine vasculaire et 40% 
pour les cas d’origine non vasculaire. Notons 
que plus de 85% des décès surviennent pendant 
les 4 premiers mois (14). En ce qui concerne les 
durées de survie, Haig et al. (17) ont rapporté 
que certains patients ont survécu entre 5 à 10 ans 
après l’accident cérébral initial. D’autres auteurs 
ont démontré qu’au-delà de la phase de stabi-
lisation médicale (durée s’étendant à plus d’un 

an), l’espérance de vie s’élevait à 10 ans pour 
plus de 80% des patients et à 20 ans pour plus 
de 40% d’entre eux (18). Les informations four-
nies par la base de données de l’ALIS (n=320), 
nous apprennent que les patients qui survivent à 
la phase aiguë étaient plus jeunes lors de l’acci-
dent cérébral que ceux qui décèdent (survivants 
43±14 ans, patients décédés 52±14 ans, p<0,05), 
mais nous n’avons pas observé de corrélation 
significative entre l’âge au moment de l’acci-
dent et la durée de survie (5). La durée moyenne 
de survie est de 7±5 ans (extrêmes, de 3 jours à 
27 ans, ce dernier patient étant toujours en vie). 
Notons que sur 42 personnes décédées, 40% ont 
été emportées par une infection (le plus souvent 
une pneumonie), 25% par l’accident vasculaire 
cérébral initial, 10% par le refus du patient 
d’une alimentation et d’une hydratation artifi-
cielle et 15% par diverses autres causes (dont 
un arrêt cardiaque, incident lors de la pose de la 
gastrostomie, une insuffisance cardiaque ou une 
hépatite). 

Même si des cas de rétablissement spectacu-
laire ont été observés, la récupération motrice 
des LIS d’origine vasculaire est habituellement 
très limitée (14, 18). Soulignons la récupération 
motrice plus rapide et plus importante pour les 
cas d’origine non vasculaire comparés à ceux 
d’origine vasculaire (14). Richard et al. ont 
observé que, malgré une déficience motrice 
persistante et sévère, les 11 patients LIS obser-
vés ont retrouvé un certain contrôle distal des 
mouvements des doigts et des orteils (19). Sou-
vent, une hypotonie faciale et une amélioration 
motrice qui progresse des extrémités vers les 
régions proximales sont notées. En collaboration 
avec l’ALIS, nous avons suivi 95 patients LIS 
et observé une récupération partielle à signifi-
cative des mouvements de la tête pour 87 (92%) 
patients LIS, un léger mouvement d’un des 
membres supérieurs (doigt, main ou bras) pour 

Figure 1. Tomographie à Emission de Positons (TEP) illustrant le métabolisme cérébral quasi intact chez 5 patients en «Locked-In Syndrome» par rapport au métabo-
lisme cérébral observé chez des volontaires sains (n=110). Notons un métabolisme cérébral significativement plus élevé chez des patients LIS comparés à des patients 
en état végétatif (n=33). L’échelle de couleur montre la quantité de glucose métabolisé par 100 g de tissu cérébral par minute (11).
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61 (65%) des 95 patients et d’un des membres 
inférieurs (pied ou jambe) pour 70 (74%) d’entre 
eux (5). 

Actuellement, il n’existe pas de consignes 
précises quant à l’organisation de la prise en 
charge rééducative des patients LIS. En effet, le 
LIS est un tableau neurologique trop inhabituel 
pour que sa rééducation ait fait l’objet d’études 
systématiques. Toutefois, Casanova et al. (20) 
ont démontré que des soins rééducatifs intensifs, 
commencés dès la phase aiguë du LIS, amé-
liorent l’évaluation fonctionnelle et diminuent 
le taux de mortalité en comparaison avec les 
résultats d’études précédentes. Les observations 
rétrospectives non publiées de l’association alle-
mande pour le LIS vont dans le même sens que 
ces résultats, mais toutes ces informations néces-
sitent d’être confirmées par des études prospec-
tives contrôlées.

QualIté dE vIE 

L’évaluation de la qualité de vie (QV) est un 
véritable défi dès lors qu’elle implique de quan-
tifier ce qui est qualitatif et de rendre objecti-
ves des informations appartenant au domaine du 
subjectif (21). La QV est un concept complexe 
et dynamique qui varie en fonction de divers 
facteurs tels que le temps, la culture et les indi-
vidus (22). Il n’existe dès lors pas de défini-
tion générale de la QV. Certains la définissent 
comme l’écart entre ce que les personnes atten-
dent de la vie et ce qu’elles vivent réellement 
(22), ou encore comme l’interaction entre les 
domaines physique et mental, eux-mêmes com-
prenant une multitude de facteurs incluant les 
dimensions cognitives, émotionnelles, sociales, 
relationnelles, économiques et spirituelles (23). 
L’Organisation Mondiale de la Santé considère 
la QV comme «la perception qu’un individu a 
de sa place dans la vie, dans le contexte de la 
culture et du système de valeur dans lequel il 
vit, et en relation avec ses objectifs, ses attentes, 
ses normes et ses inquiétudes». Cette percep-
tion peut être influencée par la santé physique 
du sujet, son état psychologique, son niveau 
d’indépendance et ses relations sociales. Suite 
aux nombreuses difficultés rencontrées lors de 
la communication, les études concernant l’éva-
luation de la QV des patients LIS sont rares et 
partielles. C’est la raison pour laquelle, en juillet 
2007, nous avons réalisé une enquête sur la QV 
auprès de plus de 80 patients LIS. Nous avons 
tenté d’évaluer de manière la plus objective 
possible la QV des patients en abordant diffé-
rents thèmes tels que l’importance des activités 
sociales, l’intensité des douleurs ressenties, la 

dépression, l’anxiété et les décisions de fin de 
vie. Grâce à l’«index de réintégration à la vie 
normale» (24), nous avons noté, sans grande 
surprise, que plus de la moitié des patients LIS 
(60%) ne se déplacent pas dans leur logement 
et dans leur environnement de manière satisfai-
sante. De même, nous observons que plus de 
40% des patients ne participent pas aux activités 
sociales et récréatives autant qu’ils le désirent. 
Ces résultats soulignent le manque évident de 
moyens mis en place pour assurer la mobilité des 
patients handicapés moteurs. Cependant, nous 
notons que plus de 90% des patients LIS inter-
rogés sont satisfaits de la façon dont leurs soins 
personnels sont prodigués et que plus de 80% 
maintiennent un rôle qui répond à leur besoins 
et à ceux de leur famille (Tableau II). 

Ces derniers résultats confirment ceux mis en 
évidence dans les études précédentes. L’ALIS 
et Leon-Carrion et al. (9) ont montré qu’envi-
ron les trois-quarts des patients LIS chroniques 
prennent du plaisir à sortir et rencontrer des 
amis. Doble et al. (18) ont noté que les patients 
étaient activement impliqués dans les décisions 
familiales et personnelles et que leur présence à 
la maison était souhaitée et appréciée. A l’aide 
de l’échelle de QV Short Fom-36 (SF-36) (25), 
l’ALIS a évalué la QV de patients LIS chroni-
ques (n=17, durée du LIS 6±4 ans) sans récupé-
ration motrice majeure (utilisant principalement 
les mouvements oculo-palpébraux comme mode 
de communication) et vivant à domicile. D’après 
les résultats du questionnaire SF-36, les patients 
ont, évidemment, montré des limitations maxi-
males pour les activités physiques (tous les 

   Oui  Plutôt oui Plutôt non Non

Je me déplace autant    14%   26%      16%      44%
que je le veux
dans mon entourage    

Je suis satisfait de la façon
dont mes soins personnels 
sont accomplis   65%   27%       3%        5%

Je participe aux activités 
sociales autant que 
je le veux   37%   22%       15%      26%

Je maintiens un rôle 
qui répond à mes besoins
et les besoins des membres 
de ma famille   52%   28%       11%        9%

En général, je me sens 
à l’aise quand je suis en 
compagnie des autres   48%   33%       10%        9%

tABleAu ii. résultAts oBtenus à PArtir de l’«index de 
réintégrAtion à lA vie norMAle» sur un échAntillon 

de PAtients lis chroniques (enquête Alis 2007).
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patients ayant un score de 0). Les scores de santé 
psychique, de douleur physique et de santé per-
çue n’étaient cependant pas significativement 
différents des scores des sujets témoins (5) (don-
nées contrôles historiques tirées de (26)). De 
même, Leon-Carrion et al. et l’ALIS ont mon-
tré qu’environ la moitié des patients interrogés 
(n=44) considèrent être de bonne humeur (9). De 
manière similaire, Doble et al. (18) ont évalué 
13 patients LIS et ont noté que plus de la moitié 
étaient satisfaits de leur vie en général. L’ensem-
ble de ces résultats a été confirmé par l’enquête 
d’ALIS effectuée en 2007. Nous avons observé 
que plus de 80% des patients interrogés ne sont 
qu’occasionnellement, voire jamais, déprimés 
et que plus de 90% d’entre eux ne présentent 
jamais (73%) ou seulement occasionnellement 
(18%) des pensées suicidaires. Nous avons éga-
lement mesuré la qualité de vie des patients LIS 
à l’aide de l’échelle ACSA (Anamnestic Com-
parative Self Assessment) (23). Nous avons 
demandé aux sujets LIS de penser à la période 
la moins heureuse de leur vie (sur cette échelle, 
cette période vaut –5) et ensuite à la période la 
plus heureuse de leur vie avant leur état LIS 
(sur cette échelle, cette période vaut +5). Nous 
avons noté que les patients LIS (n=65) et les 
sujets témoins (appariés en âge) présentent un 
degré de bien-être qui n’est pas significative-
ment différent (Fig. 2) (27). Notons toutefois, 
que plus de la moitié des patients LIS ressentent 
des douleurs extrêmes (7%) ou modérées (46%). 
Cela met en évidence l’inadaptation actuelle de 
la prise en charge des douleurs chez les patients 
qui sont pourtant capables de s’exprimer et de 
communiquer leur ressenti. 

décIsIons dE fIn dE vIE

Les questionnements concernant l’arrêt ou 
la poursuite des soins et l’accompagnement de 
la fin de vie sont habituels dans les services de 
soins intensifs ou les maisons de soins prenant 
en charge des patients gravement paralysés. 
Actuellement, il n’existe pas de pratique médi-
cale clairement définie au sein des structures 
de soins et ceci engendre parfois des situations 
de souffrance dans le chef des patients, de leur 
entourage, mais également  de l’équipe médi-
cale. Comme cité dans le rapport publié par 
l’Académie Américaine de Neurologie (28), 
les patients conscients, légalement capables de 
prendre des décisions, et atteints d’une paraly-
sie profonde et permanente ont le droit de pren-
dre des décisions concernant leurs soins, et ceci 
inclut l’acceptation ou le refus des traitements 
de maintien en vie - soit de ne pas y être soumis, 
soit de les interrompre une fois qu’ils ont débuté. 
Nous avons vu que les patients LIS survivants 
disent généralement exprimé que leur  qualité 
de vie est relativement bonne. Cette observa-
tion contraste avec l’opinion des cliniciens. En 
2007, nous avons interrogé plus de 750 person-
nes (professions médicales et para-médicales). 
Lorsque l’on demandait aux participants si être 
LIS était pire qu’être en état végétatif ou en état 
de conscience minimale, près de 60% des per-
sonnes interrogées ont répondu oui (Fig. 3). La 
décision des patients LIS concernant l’arrêt des 
traitements de maintien en vie devant être res-
pectée (29, 30), le clinicien prenant en charge un 
patient LIS devra dans la majorité des cas remet-
tre en question ses a priori. En effet, sous l’in-
fluence de leurs préjugés, certains thérapeutes 
sont amenés à s’orienter vers une prise en charge 
initiale moins efficace et à biaiser l’opinion des 
familles par l’évocation d’un vécu des patients 

Figure 2. Résultats obtenus à l’échelle ACSA (Anamnestic Comparative Self 
Assessment). Nous pouvons observer que le score moyen de qualité de vie 
obtenu chez les 65 patients LIS n’est pas statistiquement différent du score 
moyen obtenu chez les sujets contrôles appariés en âge (N=820). Les patients 
LIS ont  en moyenne obtenu un 1±3 (score variant de -5 à +5) et les sujets 
contrôles un score de 2±2 (score variant de -5 à 5).

Figure 3. Résultats obtenus auprès de 755 personnes réparties en fonction du 
type de profession (médicale ou paramédicale).
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particulièrement sombre (18, 31). Néanmoins, 
même si ceux-ci constituent une minorité, il 
existe des patients LIS chroniques qui ne dési-
rent pas continuer à vivre dans leur état. Ainsi, 
et comme nous l’avons vu plus haut, selon la 
base de données de l’ALIS (n=320), 10% des 
patients sont décédés suite à leur refus d’une ali-
mentation et d’une hydratation artificielle. Cette 
observation a été confirmée par l’enquête que 
nous avons menée auprès de 80 patients LIS et 
qui a révélé que 10% d’entre eux présentent fré-
quemment des pensées suicidaires (32). Dans ce 
cas, il est indispensable de s’en référer à la loi 
Belge relative à l’euthanasie du 22 mai 2002 qui 
stipule que «le médecin qui pratique une eutha-
nasie doit s’assurer que le patient majeur est 
capable et conscient au moment de sa demande, 
que la demande est formulée de manière volon-
taire, réfléchie et répétée, et qu’elle ne résulte 
pas d’une pression extérieure». Cette prise de 
décision doit en effet être établie dans le res-
pect de l’autonomie du patient; cependant une 
équipe multi-disciplinaire évaluera l’état psy-
chologique, mais également cognitif, du patient 
afin de s’assurer de sa capacité à prendre une 
décision. La préservation des fonctions cogniti-
ves est l’un des critères diagnostiques de l’Ame-
rican Congress of Rehabilitation Medecine (3). 
Néanmoins, vu les difficultés liées à l’absence 
de réponses motrices et verbales, il n’existe que 
peu d’études qui se soient intéressées à l’évalua-
tion neuropsychologique des patients LIS (33, 
34). Récemment, Schnakers et al. (35) ont déve-
loppé une batterie neuropsychologique complète 
permettant d’évaluer, sur base d’un mode de 
réponse oculaire, la mémoire à court et à long 
terme, l’attention soutenue, les fonctions exécu-
tives, le langage et l’intelligence verbale. Dix 
patients LIS chroniques ont été évalués. Sept 
patients ne présentant qu’une lésion localisée 
au niveau du tronc cérébral ne montraient aucun 
déficit cognitif tandis que trois patients, porteurs 
en outre,  de lésions corticales, présentaient  des 
déficits cognitifs en rapport avec ces lésions 
supratentorielles. Aucun de ces trois patients n’a 
cependant montré de déficit intellectuel. Cette 
étude montre qu’il existe des moyens de remplir 
les conditions de compétence de la loi Belge sur 
l’euthanasie et, dès lors, d’accéder à la demande 
de patients LIS qui auront librement choisi de ne 
pas continuer à vivre.

conclusIon 

Le Locked-In Syndrome est un tableau clini-
que assez rare pour que le diagnostic et la prise 
en charge posent certaines difficultés au corps 

médical. Notre revue souligne l’importance de 
mieux connaître les signes cliniques du LIS afin 
d’améliorer la prise en charge des patients dès 
la  phase aiguë. De plus, les études concernant 
la qualité de vie mettent en évidence que la plu-
part des patients LIS ont une volonté de vivre 
et que les demandes d’euthanasie, bien qu’elles 
existent, sont peu courantes. Contrairement à 
certaines idées reçues, la majorité des personnes 
LIS parviennent à reconstruire une nouvelle vie 
certes très différente mais dotée de sens. 
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