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Grisel Syndrome - A case report
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Palavras-chave: Resumo

Torcicolo, A sindrome de Grisel (SG) é a subluxagdo rotatdria ndo traumatica do axis sobre atlas. Predominante em pediatria, rara,
atlas cervical, etiologia indefinida. O diagndstico tardio pode acarretar sequelas neurolégicas e morte subita. M.E.C.C., feminino, 5
articulagdo atlantoaxial. anos, queixando-se de cervicalgia, torcicolo e rigidez cervical ha 4 dias. Negou traumatismo. Histérico de amigdalite

bacteriana 15 dias antes dos sintomas, tratada com amoxicilina por 10 dias. Realizada tomografia computadorizada
de coluna cervical, que evidenciou subluxagdo rotatdria de C1 sobre C2, com diagndstico de SG tipo Il. Iniciou-
se tratamento conservador, 6 dias apds inicio dos sintomas, com colar cervical tipo Thomas e anti-inflamatério,
considerando quadro agudo. Recebeu alta hospitalar para acompanhamento ambulatorial e fisioterapia. Apresentou
boa evolugdo clinica apds 6 semanas de tratamento. Ao término da terapéutica, a paciente apresentou alinhamento
do pescogo sem alteragGes, sem queixas algicas, com retirada do colar cervical e alta médica. A SG é subluxac¢do da
articulagdo atlantoaxial sem traumatismo ou doenga dssea. Geralmente, ocorre apds cirurgias de cabega e pescogo e
de infecgGes de vias aéreas superiores. A taxa de incidéncia e etiologia da doenga sdo desconhecidas. Acredita-se em
disseminagdo hematogénica dos émbolos sépticos aos ligamentos atlantoaxiais, causando o desalinhamento articular.
Existem quatro tipos de subluxagdes atlantoaxiais. Neste relato, a SG foi tipo II. O diagndstico é clinico-radiolégico. O
tratamento conservador, por 6 a 12 semanas, é o padrao-ouro, incluindo repouso, antibioticoterapia, miorrelaxantes,
anti-inflamatorios, tragdo cervical e colar cervical, apresentando bom progndstico. Paciente apresentou boa resposta
apos 6 semanas de tratamento, sem alteragGes posturais ou sintomas neurolégicos, com remissao dos sintomas.
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Abstract

Grisel’s syndrome (GS) is non-traumatic rotational subluxation of the axis on atlases. Predominant in pediatrics, rare,
undefined etiology. Late diagnosis lead to neurological sequelae and death. M.E.C.C., female, 5 years, complaining
of cervicalgia, torticollis and cervical rigidity 4 days ago. She denied traumatism. History of tonsillitis 15 days before
symptoms, treated with amoxicillin for 10 days. Computed tomography of the cervical spine was performed, showing
rotational subluxation of the second type of C1 over C2, with diagnosis of GS. Conservative treatment was started 6 days
after the onset of symptoms, with a Thomas type cervical collar and anti-inflammatory, considering an acute condition.
He was discharged for outpatient follow-up and physical therapy. It showed good clinical evolution after 6 weeks of
treatment. At the end of therapy, the patient presented neck alignment without alterations or pain, cervical collar removal
and medical discharge. GS is subluxation of the atlantoaxial joint without trauma or bone disease. It usually occurs after
head and neck surgeries and upper airway infections. The incidence rate and etiology of the disease are unknown.
Hematogenous dissemination of the septic emboli to the atlanto-axial ligaments is thought to cause joint misalignhment.
There are four types of atlanto-axial subluxations. In this report, SG was type Il. The diagnosis is clinical-radiological.
The conservative treatment, for 6 to 12 weeks, is the gold standard, including rest, antibiotic therapy, myorelaxants,
anti-inflammatories, cervical traction and cervical collar, presenting good prognosis. Patient presented good response
after 6 weeks of treatment, without postural changes or neurological symptoms, with remission of symptoms.
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INTRODUCAO

A sindrome de Grisel (SG) é definida como a subluxa-
¢do rotatdria ndo traumatica do axis (C1) sobre atlas (C2).
E uma sindrome rara, ocorrendo predominantemente na
populacdo pediatrica. De etiopatogenia ainda desconhe-
cida, mas com teorias que apresentam como fatores de
risco: pacientes pediatricos, historico de faringite, adeno-
tonsilite, abscesso peritonsilar e em regido cervical, otite
média, trauma, infeccdo de via aérea superior, desordens
genéticas (por exemplo: sindrome de Down e sindrome de
Marfan) e cirurgias de cabeca e pescoco.

O diagnéstico deve ser estabelecido pela associagdo
de achados clinicos e radioldgicos, e deve ser feito o mais
precocemente possivel, sendo a deteccdo tardia e o tra-
tamento inadequado causas de sequelas neurolégicas e/
ou deformidade facial ou cervical dolorosa permanente. A
forma aguda pode ser tratada com repouso, antibidticos,
anti-inflamatadrios, imobilizacdo ou tragdo cervical. Alguns
casos agudos e a maioria dos casos crénicos requerem tra-
tamento cirdrgico com tragdo esquelética ou fusdo dssea.

Apesar de sua raridade, torna-se fundamental o
conhecimento desta entidade pela comunidade médica,
com intuito de evitar subdiagndsticos e consequentes
lesdes irreversiveis.

Figura 1. Foto tirada no 12 dia de internagdo M.E.C.C. no 12 dia de internagdo
hospitalar. Paciente apresentava cervicalgia importante e torcicolo paradoxal
(posi¢do de “Cock Robin”).

sobre C2 (com deslocamento anterior de 4,2mm - Figura
2) confirmando o diagndstico de sindrome de Grisel tipo
Il, de acordo com a classificagdo de Fielding-Hawkings.
Diante destes achados, 6 dias apds o inicio dos
sintomas, optou-se pelo tratamento conservador com
uso do colar cervical rigido tipo Thomas (colar america-
no) e anti-inflamatério ndo esteroide, visto tratar-se de
um quadro agudo. Paciente recebeu alta hospitalar apds
2 dias de internagdao, com melhora do quadro algico para

RELATO DO CASO

Paciente, M.E.C.C., género feminino, 5 anos, deu
entrada no pronto-atendimento com queixa de cervicalgia,
deformidade e limitagdo da amplitude de movimentos do
pescoco ha 4 dias (Figura 1), com uso de sintomaticos sem
melhora. Negou histdria prévia de traumatismo. Histéria

pregressa de amigdalite bacteriana 15 dias anteriores ao
inicio destes sintomas, tratada com amoxicilina por 10 dias.

Solicitada avaliagdo neurocirurgica, com internagao
hospitalar para propedéutica. Realizadas radiografia cer-
vical transoral e tomografia computadorizada de coluna
cervical, que evidenciaram subluxac¢do rotatéria de C1
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acompanhamento ambulatorial e fisioterapia.

A paciente apresentou boa evolugdo clinica, com
melhora do padrao de rotagao cervical fixa dolorosa apds 3
semanas da alta hospitalar e do uso do colar cervical, sendo
reavaliada pela neurocirurgia, com manutengao do referido
colar cervical por 3 semanas adicionais, totalizando periodo



Figura 2. CT de cranio CT de cranio da paciente do relato de caso evidenciado
a rotagdo de C1 sobre C2, classificada como SG tipo Il.

de 6 semanas de tratamento. Ao término da terapéutica, a
paciente apresentou alinhamento do pescogo, recuperagdo
do arco de movimento da coluna cervical e sem queixas
algicas, com retirada do colar cervical e alta médica.

DISCUSSAO

A SG é a subluxagdo da articulagdo atlantoaxial es-
pontdnea que, geralmente, ocorre apds processos infeccio-
sos (48%), sendo a infecgdo do trato respiratdrio superior
a mais comum (83%), seguida de abscesso retrofaringeo
(11%), otite média (4%) e caxumba (2%)?*, assim como apos
procedimentos cirirgicos da regido da cabecga e pescogo™?.

A taxa de incidéncia da doenga e sua etiologia sdo
desconhecidas, sendo que a teoria atualmente aceita
envolve o complexo vascular que fornece a drenagem da
faringe posterossuperior. Este plexo ndo tem linfonodos,
além de apresentar anastomoses entre os plexos venosos
periodontoides e veias faringovertebrais, descritos por
Parker e colaboradores, fornecendo uma via hematogénica
para o transporte da secrecdo séptica perifaringea a regido
cervical superior.

Sua presenga préoxima aos ligamentos transverso,
alar e articulagdo atlantoaxial estimula os mediadores
inflamatdrios que causam ingurgitamento vascular e
sinovial, edema e inflamagdo periligamentar, resultando
em instabilidade C1-C2% Todo esse processo associado
a maior lassiddo ligamentar atlantoaxial na populagdo
pediatrica?®5®,

Corroborando esses achados, autores evidencia-
ram esta lassiddo ligamentar pelo aumento do intervalo
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atlantoaxial e o ingurgitamento dos tecidos adjacentes cer-
vicais na vigéncia de infec¢do, através de ressonancia mag-
nética’. Além disso, devido ao processo inflamatério, C1
e C2 podem descalcificar, causando um enfraquecimento
dainsergdo do ligamento transverso*’?, com instabilidade
resultando em subluxagdo com desalinhamento da coluna
cervical, podendo evoluir com complicagdes neuroldgicas.

Embora a SG seja vista amplamente em criangas,
também pode ser observada em adultos. A SG é relatada
em pacientes com idade entre 5 e 12 anos e a dominancia
de género ndo foi detectada®?. Dos pacientes com sindro-
me de Grisel, 68% sdo menores de 12 anos'. Diferencas
anatémicas entre estas populagdes podem justificar essa
maior prevaléncia, tais como: cabega proporcionalmente
maior, maior fraqueza da musculatura cervical, maior
frouxidao ligamentar e articular, faces articulares de C1 e
C2 menores e mais horizontalizadas, processo uncinado
pouco desenvolvido e maiores amplitudes de movimento?®.
No presente relato de caso, a paciente tinha 5 anos, e a
referida sindrome instalou-se apds quadro de amigdalite
bacteriana.

Existem quatro tipos de subluxagdes atlantoaxiais
descritas por Fielding-Hawkings (Tabela 1)!. O primeiro
tipo é arotagdo de C1 sobre C2 sem deslocamento anterior.
O segundo tipo é a rotagdo do atlas sobre o processo reticu-
lar lateral com deslocamento anterior de 3-5mm. O terceiro
tipo é a rotagdo do atlas com luxag¢do anterior (superior a
5mm) de ambas as articulagGes atlantoaxiais, e o quarto
tipo é a rotagdo do atlas com deslocamento posterior?*',
Os tipos 1 e 2 de subluxagdao sdo mais frequentes e os
sintomas neurolégicos ndo sdo comuns. A compressdo da
medula espinhal e os achados neurolégicos graves podem
ser observados nos tipos 3 e 4*%. Neste relato de caso, a
subluxagao foi do tipo Il

Ao exame fisico, trés sinais reforgam o diagndstico
clinico de SG: desvio palpavel do processo espinhoso do
axis na mesma diregdo da rotagdo da cabega, espasmo do
musculo esternocleidomastdideo ipsilateral a rotagdo e
rigidez cervical antalgica®. O desvio palpavel do processo
espinhoso de C2 na mesma direcao da rotagdo da cabega
com subluxagdo atlantoaxial determina o sinal de Sudeck?3.

Os pacientes podem apresentar cervicalgia e pares-
tesia nos membros superiores a flexdo do pescogo (sinal
de Lhermitte). A dor e a movimentagdo cervical limitada
caracterizam a posigdo de “Cock-Robin”, devido a presenca
do torcicolo paradoxal, que se desenvolve pela presenga
do espasmo do musculo esternocleidomastéideo (ECOM)
contralateral na tentativa de correcdo da deformidade,
diferente do torcicolo muscular congénito, no qual a

Tabela 1. Esquema representativo dos tipos da sindrome de Grisel.

Tipo| Rotagdo de C1-C2 sem deslocamento anterior

Tipo Il Rotagdo de C1-C2 com deslocamento anterior de 3-5mm

Tipo Il Rotagdo de C1-C2 com deslocamento anterior superior a 5mm
Tipo IV Rotagdo do C1-C2 com deslocamento posterior
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espasticidade do ECOM provoca a deformidade com a
cabeca inclinada ipsilateralmente e rotagao contralateral
ao ECOM afetado®*2

Embora menos de 15% dos pacientes demonstrem
sinais e sintomas neuroldégicos, podem ser observadas
consequéncias extremas, como tetraplegia e morte subita.
O torcicolo pode ser sintoma inicial da SG, requerendo
histéria médica completa, exame clinico e radioldgico para
elucidacgdo diagndstica®®. No presente relato de caso, a pa-
ciente apresentou a posi¢ao de “Cock Robin” caracteristica,
entretanto, ndo havia sintomas neurolégicos (Figura 1).

A avaliagdo radiolégica é importante para o diag-
ndstico precoce. A subluxacdo atlantoaxial pode ser evi-
denciada através da radiografia simples da coluna cervical
transoral em busca de assimetria entre as massas laterais
de C1, devido a sua rotagao, além do aparente formato
em cunha dessa massa lateral na radiografia em perfil do
cranio. No entanto, a posicdo fixa da coluna cervical em
rotacdo pode causar dificuldades técnicas e até mesmo
mimetizar uma subluxagdo, tornando tal exame pouco
confidvel®,

Sendo assim, o padrdo-ouro para o diagndstico
é a tomografia computadorizada (TC) tridimensional da
transicdo craniocervical, que permite visualizar a rotacdo
C1-C2, a perda da congruéncia entre as facetas articulares
e calcular a distancia atlanto-odontoide (a distancia nor-
mal é < 3mm em adultos e < 5mm em criangas)®. ATCe a
ressonancia magnética (RNM) sao excelentes ferramentas
diagndsticas, além de propiciar a classificagdo da SG!312,
As provas inflamatodrias inespecificas sdo de pouco valor
para o diagndstico desta sindrome®2.

O tratamento deve ser iniciado, imediatamente,
para evitar a progressao da subluxagao fixa, prevenir com-
plicagdes neuroldgicas (paralisia, radiculopatias e morte),
além de anquilose cervical com limitacdo permanente da
mobilidade cervical e, nos casos cronicos, a plagiocefalia. O
tratamento conservador é o padrdo-ouro e primeira linha
terapéutica, sobretudo nos casos agudos (periodo inferior
a 3 semanas do inicio da sintomatologia)®. Sua indica¢do
e condugdo dependem da duragdo dos sintomas e do tipo
da deformidade de acordo com a classificagdo ja citada®®,
incluindo repouso, terapia antimicrobiana, relaxantes mus-
culares, anti-inflamatérios, tragao cervical e colar cervical
macio ou rigido¥%81¢,

Se o0 espasmo muscular persistir por mais de 24
horas, os benzodiazepinicos podem ser adicionados ao tra-
tamento?3. Ainda, Wetzel e La Rocca, citados por Roncaglio
etal., propuseram terapéutica conforme a classificacdo da
subluxag¢do, em que o tratamento conservador para lesdes
do tipo |, Il e Il seria colar macio, colar rigido (Filadélfia)
e halo-colete, respectivamente, por um periodo de 6 a
12 semanas. Para lesGes do tipo IV, autores recomendam
tratamento cirurgico, também indicado aos casos de falha
no tratamento conservador, recorréncia da subluxacdo, e
subluxagbes irredutiveis!*'’,
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No presente relato, em consondncia com esses
autores, optou-se pelo tratamento conservador com colar
cervical tipo Thomas por 6 semanas, haja vista que o tra-
tamento foi instituido 6 dias apds inicio dos sintomas (fase
aguda) e por tratar-se de SG tipo Il, com resposta positiva e
remissao dos sintomas, apds este periodo de tratamento,
ndo havendo necessidade de cirurgia ou tragdo cervical.

O progndstico com o tratamento conservador é
excelente, quando o diagndstico é realizado em tempo
adequado, ou seja, menos de 3 semanas apds os primei-
ros sintomas. Depois deste periodo, pode ser necessaria
intervencgao cirdrgica. Na maioria dos casos, a subluxagdo
reduz-se espontaneamente em um periodo de 7 dias apds
inicio do tratamento, com a recuperagao da estabilidade
articular cervical®*2, Estes achados corroboram os resul-
tados de Gomes et al.’3, que concluiram que a sindrome
de Grisel é uma doenga de evolugdao benigna na maioria
dos casos, sendo o tratamento conservador suficiente na
maioria dos pacientes.

CONCLUSAO

A SG é uma sindrome rara, predominante em crian-
cas, sendo fundamentais o diagndstico e tratamento preco-
ces para prevenir sequelas neuroldgicas graves, incluindo
morte subita. Tal diagndstico deve ser aventado diante de
quadros de torcicolo e deformidade cervical fixa, sobretudo
na populacdo pediatrica, com histérico recente de infeccGes
de vias aéreas superiores ou cirurgias de cabeca e pescogo.
O diagndstico correto permite a classificagdo da SG, bem
como norteia as opgdes terapéuticas e a intervengdo o
mais precocemente possivel.

O curso clinico geralmente é benigno, sobretudo
nas formas agudas e, nos tipos | e Il da SG, sendo que,
nessas condicdes, o progndstico é bom, e o tratamento
conservador é a primeira linha terapéutica. No presente
relato de caso, a paciente foi diagnosticada com SG tipo
I, 6 dias apds inicio dos sintomas (fase aguda), tendo sido
submetida ao tratamento conservador e colar cervical tipo
Thomas durante 6 semanas, com boa resposta a terapéutica
com remissdo dos sintomas.
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