ActaMédica

Grupo Angeles

Volumen Nimero Abril-Junio
Volume 3 Number 2 April-June 2005

Articulo:

Sindrome de Grisel, luxacién rotatoria
atlanto-axoidea

Derechos reservados, Copyright © 2005:
Grupo Angeles Servicios de Salud

Otras secciones de Others sections in
este sitio: this web site:

O indicedeestenimero [ Contents of this number
0 Mésrevistas O Morejournals

0 Busqueda 0 Search

@edigraphic.com


http://www.medigraphic.com/espanol/e-htms/e-actmed/e-am2005/e-am05-2/e1-am052.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e-htms/e-actmed/e-am2005/e-am05-2/e1-am052.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/espanol/e-buscar/e1-busca.htm
http://www.medigraphic.com/ingles/i-htms/i-actmed/i-am2005/i-am05-2/i1-am052.htm
http://www.medigraphic.com/ingles/i1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/ingles/i-buscar/i1-busca.htm
http://www.medigraphic.com

CASO CLINICO

Sindrome de Grisel, luxacién rotatoria atlanto-axoidea

Luis Gerardo Dominguez-Carrillo,* Mauro Trujillo-Servin,** Alejandro Segovia***

Resumen Summary

La luxacion rotatoria atlanto-axoidea no traumatica, fue
mencionada por vez primera por Sir Charles Bell en 1830
en un paciente con Ulceras faringeas por sifilis, posterior-
mente en 1930, el otorrinolaringélogo Grisel —a quien se
debe el nombre del sindrome— describi6 un caso el cual
presentaba manifestaciones infecciosas nasofaringeas
concomitantes a la luxacion mencionada; es un cuadro
que aparece esporadicamente en la literatura, y esta re-
lacionado con infeccion de vias aéreas superiores asi
como con cirugias de cuello y mastoides, al parecer, parte
de su fisiopatogenia se debe a la presencia de plexos
venosos faringovertebrales en comunicacion con plexos
periodontales; tiene predileccion en personas menores
de 12 afios, han sido reportados algunos casos en sin-
drome de Down y en sindrome de Marfan. Al acudir una
paciente de 10 afios de edad con luxacion rotatoria atlan-
to-axoidea con mas de 13 dias de evolucion al hospital
Angeles Ledn, presentamos el caso motivo del presente
trabajo y efectuamos revision de la literatura.

Palabras clave: Sindrome de Grisel, luxacién atlanto-
axoidea.
INTRODUCCION

En 1830 Sir Charles Bell! en Inglaterra, presento el caso
de un paciente con ulceracion sifilitica de la faringe que
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The non traumatic rotatory luxation atlanto-axial, was first
described By Sir Charles Bell in 1830 as a consequence
of a syphilitic ulceration of the pharynx; in 1930 the French
otolaryngologist Grisel described a similar syndrome fol-
lowing a course of nasopharyngitis, this syndrome has
assumed his name. Grisel's syndrome has been described
in the otolaryngologic, neurosurgical, and orthopedic lit-
erature as a rare consequence of inflammatory, infec-
tious and/or postsurgical complication in the head an
neck, apparently its pathogenesis is related to pharyn-
go-vertebral vein plexus anastomosis with periodontal
vein plexus; Grisel's syndrome has predilection for pedi-
atric population under 12 years old, and it has been re-
ported in relation with Down and Marfan syndromes. We
present in this work, the case of a 10 years old female
patient with non traumatic rotatory luxation atlanto-axial
with 13 days of evolution. A literature review of Grisel's
syndrome is presented too.

Key words: Grisel's syndrome, atlanto-axial luxation.

sufrid luxacion rotatoria atlantoaxoidea no traumatica; el
otorrinolaring6logo francés Grisel,2 a quien se debe el nom-
bre de este sindrome, describioé en 1930, un caso similar
de luxacion atlantoaxoidea secundario a infeccion rinofa-
ringea; el sindrome de Grisel (SG) ha sido mencionado en
las publicaciones de neurologia,®-6 radiologia,” ortopedia®
y otorrinolaringologia® como una rara consecuencia de pro-
cesos inflamatorios asi como en cirugia de cuello y mastoi-
des; existen reportes aislados del SG en sindrome de
Down0 y relacionados con sindrome de Marfan;! su fi-
siopatogenia alin esta en debate y la mayoria de los casos
se presentan en la infancia.

PRESENTACION DEL CASO

Femenino de 10 afios de edad, sin antecedentes de im-
portancia para su padecimiento actual, el cual inicia con
cuadro gripal de 5 dias de evolucién y dormir por 1 hora
en sofd, (Ilamaremos dia 1), al despertar presenta imposi-
bilidad para girar el cuello, manifestando dolor al tratar
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de corregir postura; le fue administrado por su madre un
relajante muscular y 24 horas después (dia 2) presentd
pérdida del estado de alerta por 2 minutos, acude con
pediatra a consultorio privado en donde se efectlan diag-
nésticos de lipotimia y torticolis, prescribiendo antiinfla-
matorio, relajante muscular y collarin cervical, la paciente
acude nuevamente a consulta 10 dias después con el
pediatra, sin dolor pero sin cambios en la postura de cue-
llo; su médico solicité tomografia de craneo y radiografias
AP y lateral de columna cervical, le son tomadas en otra
institucion (dia 12) y reportadas por médico radidlogo
como “normales”; es canalizada a nuestra institucion al
servicio de medicina fisica y rehabilitacién con Dx. de
torticolis.

Revisada en el servicio de rehabilitacién (dia 13), ob-
servando flexién lateral derecha de cuello y rotacién con
la barbilla dirigida a hombro contralateral, con imposibili-
dad para corregir postura; exploraciéon neurolégica nor-
mal. En la revisién radiogréfica se observa: en la placa
lateral de columna cervical a masa lateral izquierda del
atlas en posicion anterior y la masa lateral derecha ocu-
pando el espacio entre la ap6fisis espinosa del axis y la
apOfisis transversa del atlas semejando ser el arco poste-
rior del atlas, (Figuras 1 y 2). Se efectla el diagnéstico de
luxacién atlantoaxoidea y se canaliza a neurocirugia, quien
solicita tomografia de columna cervical, (Figuras 3, 4, 5, 6
y 7) la cual muestra diferentes vistas de luxacién rotatoria
atlantoaxoidea tipo | de Fielding y Hawkins; es hospitali-
zada con el diagndstico de sindrome de Grisel; bajo se-
dacion se aplica traccidn cervical con incremento paula-
tino de carga durante 10 dias (dia 23). Se decide efectuar
resonancia magnética, observando: desplazamiento seve-
ro de la apdfisis odontoides con rechazamiento parcial de
la unién bulbomedular, asi como rotacion anormal de la
arteria vertebral. Por lo que se decide (dia 24) efectuar
reduccién abierta de la luxacion y artrodesis atlanto-axoi-
dea; el procedimiento utilizado fue la técnica de Brooks
modificada, con alambrado sublaminar de C2 al arco
posterior del atlas y colocacién de injerto interlaminar,
logrando reduccién estable; se encontré a las capsulas
articulares de C1-C2 hiperémicas y fragiles, lo que ex-
plica la poca estabilidad obtenida con el manejo conser-
vador, se coloca collarin rigido con apoyos mentoniano,
occipital y supraclavicular y se da de alta de hospitaliza-
cion (dia 27), con control por consulta externa de neu-
rocirugia y rehabilitacion.

DISCUSION
Como se anotd previamente, el SG es una situacion rara,

gue se reporta esporadicamente en la literatura, general-
mente casos Unicos; afecta principalmente a la poblacién

pediatrica, el 68% de los casos se presenta en menores de
12 afios y 90% en menores de 21 afios;1? se ve asociado
a procedimientos quirdrgicos como mastoidectomia y
amigdalectomia, en el estudio de Gourin'2 se refieren 21
casos de 78 secundarios a estas cirugias; la infeccion res-
piratoria alta es la sequnda causa en frecuencia (12 de 62
casos);1416 no existen reportes de diferencias en género
o lado afectado. Los pacientes se presentan con torticolis
dolorosa, en algunos casos mencionan o sufren de cua-
dro infeccioso de vias aéreas superiores, al examen fisico
se encuentra generalmente espasmo muscular de mascu-
los de cuello, con imposibilidad de correccion voluntaria
de la torticolis. El diagnostico de SG es clinico, sin embar-
go, la confirmacion siempre debe ser radiologica;!” la to-
mografia axial computarizada con reconstruccién digital
es de eleccién como estandar de oro; es importante exa-
minar detenidamente descartando la presencia de absce-
sos retrofaringeos. En relacién a su fisiopatologia existen
varias teorfas que aln se encuentran en debate; se men-
ciona que la inflamacién de los ligamentos cervicales, ori-
ginada por proceso infeccioso, estimula la presencia de
espasmo muscular cervical como mecanismo de defensa,
lo que ocasiona la torticolis y subluxacion,'® Mathern?®
ha propuesto que el proceso inflamatorio causa un esta-
do hiperémico en el tejido paravertebral con pérdida de
tensién ligamentaria, especialmente del ligamento trans-
verso del atlas. Otra hip6tesis es que la inflamacion lleva a
laxitud de los ligamentos cervicales, esto se apoya en el
trabajo de Parke20 quien describi6 un sistema venoso fa-
ringo-vertebral que comunica con el plexo venoso perio-
dontal; ya que en una serie de cadaveres, utilizando in-
yeccion vascular con latex, esta comunicacion venosa fue
detectada en més del 50% de los especimenes; indepen-
dientemente de esta via anatomica, Pandya,?! no encon-
tr6 evidencia de hiperemia o infiltrados sépticos ni des-
calcificacion o laxitud ligamentaria en sus investigaciones;
existe un solo estudio que soporta la laxitud ligamentaria
inducida por inflamacién, demostrada, in vitro, en rodillas
de conejo.?? Fielding y Hawkins22 han propuesto una clasi-
ficacién que subdivide a la subluxacién rotatoria atlantoaxoi-
dea en 4 tipos: el tipo | es una rotacion simple sin despla-
zamiento anterior del atlas; el tipo Il, con desplazamiento
anterior del atlas de 5 milimetros o menor, el tipo Il con
un desplazamiento anterior del atlas mayor de 5 milime-
tros; y el tipo IV con rotacién y desplazamiento posterior
del atlas. Independientemente de la causa, el manejo tem-
prano consiste en inmovilizacion, tratamiento médico, trac-
cion y fisioterapia,?*2° los casos tardios o tratados inade-
cuadamente pueden ocasionar una deformidad dolorosa
por luxacién rotatoria atlanto-axoidea que puede requerir
reduccion y fijacion quirtrgica;2® un dato interesante re-
portado por Lépez y Li?” es que han encontrado 2 casos de
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Figura 1. Radiografia oblicua de columna cervical mos-
trando masa lateral derecha del atlas luxada hacia atras
sobre la apdfisis espinosa del axis.

Figura 2. Radiografia lateral de columna cervical en la que
se observa a la apdfisis transversa derecha del atlas ocu-
pando la posicién que debiese corresponder al arco poste-
rior del mismo.

Figura 3. Tomografia axial computarizada, vista antero-pos-

terior, se observa desplazamiento de apofisis odontoides

hacia la izquierda, por luxacion rotatoria atlanto-axoidea.

Figura 4. Tomografia axial computarizada con reconstruc-
cion digital en el plano frontal, con vista antero-posterior,
que corrobora la luxacion atlanto-axoidea, mostrando la
traslacién rotatoria de la masa lateral derecha del atlas hacia
delante y la masa lateral izquierda hacia atras.

nifios con subluxacion cervical media, correspondiendo a
una variedad del sindrome de Grisel. En el diagnostico di-
ferencial debe descartarse anomalia congénita de la co-
lumna cervical, tumores de fosa posterior y de médula
espinal, traumatismos de columna,?8 desérdenes oculares
y vestibulares, distonia, asi como efectos de medicamen-
tos. Los principios del tratamiento incluyen: manejo de la
infeccidn, prevencién de dafio neuroldgico y traccion cer-
vical para reducir la subluxacién, posterior a ello el uso de
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Figura 5. Tomografia axial computarizada con reconstruc-
cion digital en el plano frontal, vista postero-anterior con eje
de direccion supero-inferior, en donde se observa luxacion
atlanto-axoidea.

Figura 6. Tomografia axial computarizada con reconstruc-
cion digital en un corte transversal con eje de direccion
infero-superior, que muestra la luxacion rotatoria atlanto-
axoidea.

collarin cervical rigido esta indicado por 6 semanas, en
caso de inestabilidad o de imposibilidad para reducir la
luxacién se deberé efectuar correccion y fijacion quirdrgica
de Cly C2.

El presente caso nos muestra lo poco acostumbrados que
estamos en la practica clinica a pensar en este diagnéstico,
lo cual llevo a retardo en la atencion del paciente, expo-

Figura 7. Tomografia axial computarizada, reconstruccion
digital, vista en el plano posterior con eje de direccién infero-
superior, que muestra la luxacion rotatoria atlanto-axoidea.

niéndolo a riesgo importante; por ejemplo la pérdida del
estado de alerta del segundo dia, la cual catalogaron como
lipotimia, en realidad correspondié a falla en la circulacién
en la unién bulbovertebral originada en compresion por
rotacion de la arteria vertebral o por compresién de la unién
bulbomedular por la ap6fisis odontoides.

Por lo anterior, es importante tener en cuenta que es
un padecimiento que pone en peligro la vida, que es de
dificil manejo cuando no existe reduccion espontanea, y
gue en ocasiones, requiere de reduccion quirdrgica con
las consecuentes limitaciones fisioldgicas en la rotacion
de columna cervical.

REFERENCIAS

1. Bell C. The nervous system of human body, embracing papers de-
livered to the Royal Society on the subject of nerves. London:
Longman, Rees and Orme, 1830: 403.

2. Grisel P.Enucléation de I'atlas et torticollis naso-pharyngien. Presse
Med 1930; 38: 50-54.

3. Martinez-LJF, Torres T, Piqueras C. Spine and spinal cord trauma in
children and adolescents [in Spanish]. In: Villarejo F, Martinez L JF,
eds. Paediatric neurosurgery. Madrid: Ergon, 2001: 221-239.

4. Martinez-LJF, Martinez Perez M, Fernandez Cornejo V et al. Atlan-
to-axial rotatory subluxation in children: early management. Acta
Neurochir (Wien) 2001; 143: 1223-1228.

5. Hoffman B, Kaar G. Traction and television for reduction of uni-
lateral childhood rotatory atlanto-axial subluxation. British Jour-
nal of Neurosurgery 1999; 13(1): 71-72.

6. Hettiaratchy S, Ning C, Sabin I. Nontraumatic atlanto-occipital
and atlanto-axial rotatory subluxation: case report. Neurosurgery
1998; 43: 162-164.

106

AcTa Mepica Gruro AnceLes. Volumen 3, No. 2, abril-junio 2005



Sindrome de Grisel, luxacion rotatoria atlanto-axoidea

10.

11.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

Lippmann RK. Arthropaty due to adjacent inflammation. J Bone
Surg Am 1953; 35: 967-979.

Fielding JW. Cineroentgenography of the normal cervical spine. J
Bone Joint Surg Am 1957; 39: 1280-1288.

Niibayashi H. Atlanto-axial rotatory dislocation. A case report.
Spine 1998; 23(13): 1494-1496.

Martinez L, Morales T, Cornejo F. Inflammatory C2-C3 subluxation:
a Grisel’s syndrome variant. Laryngoscope 2002; 112: 1445-1449.
Tseng SH, Cheng Y. Occiput-cervical fusion for symptomatic at-
lanto-axial subluxation in a 32-month-old child with Down syn-
drome: a case report. Spinal Cord 1998; 36(7): 520-522.
Herzka A, Sponseller PD, Pyeritz RE. Atlanto-axial rotatory su-
bluxation in patients with Marfan syndrome. A report of three
cases. Spine 2000; 25(4): 524-526.

Wilson BC, Jaris. BL, Haydon RC Ill. Nontraumatic subluxation of
the atlanto-axial joint: Grisel’s syndrome. Ann Otol Rhinol La-
ryngol 1987; 96: 705-708.

Gourin CG, Koper BL, Haydon RC. Nontraumatic atlanto-axial
subluxation after retropharyngeal cellulites: Grisel’'s syndrome.
Am ] Otolaryngol 2002; 23: 60-65.

Villas C, Arriagada C, Zubieta JL. Preliminary CT study of C1-C2
rotational mobility in normal subjects. European Spine Journal 1999;
8(3): 223-228.

Van del Vis-Melsen MJ, Ketel AG. Torticollis nasopharyngealis,
Grisel’s syndrome. Eur J Nucl Med 1992; 19: 369-370.

Jackson H. The diagnosis of minimal Atlanto-axial subluxation.
Brit J Radiol 1950; 23: 672-674.

Wetzel FT, La roca H. Grisel’s syndrome. Clin Orthop 1989; 240:
141-152.

19.

20.

21.

22.

23.

24.

25.

26.

27.

28.

Andrew P, Pasos G. Grisel’s sindrome: the two-hit hypothesis- a
case report and literature review. Archives of Diseases in Child-
hood 2003; 88: 628-662.

Mathern GW, Batzdorf U. Grisel’s syndrome. Cervical spine cli-
nical, pathologic and neurologic manifestations. Clin Orthop 1989;
244: 131-146.

Parke WW, Rothman RH, Brown MD. The pharyngovertebral
veins. An anatomical rationale for Grisel’s syndrome. J Bone Joint
Surg (Am) 1984; 66: 568-574.

Pandya SK. Atlanto-axial dislocation. Neurol India 1972; 20:
13-18.

Fielding JW, Hawkins RJ. Atlanto-axial rotatory fixation. J Bone
Joint Surg 1977; 59: 37.

Derkay CS, Kenna MA, Pang D. Refractary torticollis: An uncom-
mon complication of adenotonsillectomy. Int J Pediatr Otorhino-
laryngol 1987; 14: 87-93.

Boiten J. Hageman G, de Graff R. The conservative treatment of
patients presenting with Grisel’s syndrome. Clin Neurol Neuro-
surg 1986; 88: 95-99.

Subach BR, McLaughlin MR, Albright AL, Pollack IF. Current ma-
nagement of pediatric atlanto-axial rotatory subluxation. Spine
1998; 23(20): 2174-2179.

Lopes DK, Li V. Midcervical postinfectious ligamentous instabili-
ty: a variant of Grisel’s syndrome. Pediatric Neurosurgery 1998;
29(3): 133-137

Muniz AE, Belfer RA. Atlanto-axial rotatory subluxation in chil-
dren. Pediatric Emergency Care 1999; 15(1): 25-29.

Acta Mepica Gruro AnceLes. Volumen 3, No. 2, abril-junio 2005

107



