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Resum

Introduccié. La torticoli és motiu de consulta freqiient en
pediatria. D’entre les multiples etiologies, la predominant
és la musculoesquelética. Presentem un cas d'una entitat
poc coneguda, la subluxacié rotatoria atlantoaxial (SRAA),
que pot aparéixer de manera aillada o secundaria a proces-
sos inflamatoris locals, a infeccions o a cirurgies del tracte
respiratori superior, coneguda també com la sindrome de
Grisel.

Cas clinic. Presentem el cas d’'una nena de set anys que
consulta per torticoli dolorosa d’aparicié sobtada i nausees.
En I'exploracié destaca marcada desviacié de cap i coll a
I'esquerra en flexié, i contractura muscular paravertebral.
S'orienta inicialment com una contractura cervical i se li
dona I'alta amb tractament antiinflamatori oral. Vint-i-quatre
hores després reconsulta per empitjorament clinic, amb vo-
mits intensos, per la qual cosa es fa una tomografia compu-
tada cranial que objectiva una subluxaci6 atlantoaxial entre
C1-C2. Se sol-licita una ressonancia magnética cranial, que
descarta altres lesions associades; |I'analitica no mostra sig-
nes d’infeccié i els marcadors de malalties inflamatories
resulten normals. S’orienta com una SRAA primaria.

Presenta persisténcia de la torticoli, de manera que reque-
reix reduccié amb col-locacié d'una ortesi d’halo (halo
jacket), que tampoc resulta eficag. Tenint en compte la
mala evolucié i I'evidéncia d’hiperlaxitud articular, se sos-
pita col-lagenopatia, que després d'un estudi exhaustiu no
es va poder filiar. Set mesos després del debut, tot i el
tractament intensiu amb fisioterapia, la pacient persisteix
[leument simptomatica.

Comentaris. En una torticoli no reductible, amb dolor intens
i espasme contralateral del muscul esternoclidomastoidal,
cal sospitar una SRAA i sempre haurem de descartar-ne
causes secundaries.

Paraules clau: Torticoli. Subluxacid. Articulacié atlantoa-
xial. Sindrome de Grisel.

SUBLUXACION ATLANTOAXOIDEA: UNA CAUSA INFRECUENTE DE TORTiCOLIS
EN PEDIATRIA
Introduccién. La torticolis es un motivo de consulta frecuente en

pediatria. Entre las multiples etiologias que pueden causarla, la
predominante es la musculoesquelética. Presentamos un caso de

una entidad poco conocida, la subluxacién rotatoria atlantoaxoidea
(SRAA), que puede aparecer de manera aislada o secundaria a
procesos inflamatorios locales, a infecciones o a cirugias del tracto
respiratorio superior, conocida también como sindrome de Grisel.

Caso clinico. Presentamos el caso de una nifia de siete afios que
consulta por torticolis dolorosa de aparicién slbita y nduseas. En
la exploracion destaca marcada desviacién de la cabeza y cuello
hacia la izquierda en flexién, y contractura muscular paravertebral.
Se orienta inicialmente como una contractura cervical, y se da de
alta con tratamiento antiinflamatorio oral. Veinticuatro horas des-
pués reconsulta por empeoramiento clinico, con vomitos intensos.
Se realiza tomografia computerizada craneal, que descarta lesio-
nes ocupantes de espacio, pero objetiva una subluxacién atlanto-
axoidea entre C1-C2. Se solicita resonancia magnética craneal,
que descarta otras lesiones asociadas; analitica sin signos de in-
feccion, y marcadores de enfermedades inflamatorias que resultan
normales. Se orienta como una SRAA primaria.

Presenta persistencia de la torticolis, por lo que requiere reduccién
con colocacién de una ortesis de halo (halo jacket), que tampoco
resulta eficaz. Dada la mala evolucion y la evidencia de hiperla-
xitud articular, se sospecha colagenopatia, que tras un estudio
exhaustivo no se pudo filiar. Siete meses después del debut, pese
a tratamiento intensivo con fisioterapia, la paciente persiste leve-
mente sintomatica.

Comentarios. En una torticolis no reductible, con dolor intenso y
espasmo contralateral del musculo esternocleidomastoideo, hay
que sospechar una SRAA y siempre tendremos que descartar cau-
sas secundarias.

Palabras clave: Torticolis. Subluxacion. Articulacion Atlantoaxoi-
dea. Sindrome de Grisel.

ATLANTOAXIAL SUBLUXATION: AN UNCOMMON CAUSE OF TORTICOLLIS IN
CHILDREN

Introduction. Torticollis is a frequent reason for consultation in pae-
diatrics. There are multiple causes of torticollis, most commonly of
musculoskeletal origin. We report a case of rotatory atlantoaxial
subluxation (RAAS), a rare cause of torticollis in children, which
can appear as an isolated finding; or as a consequence of local
inflammatory processes or infections, or resulting from surgical
interventions on the upper respiratory tract (Grisel syndrome).

Case report. We report the case of a seven-year-old girl with a
sudden painful torticollis and nausea. Head and neck deviation to
the left in flex position and paravertebral contracture were found
at physical exam. Firstly, a diagnosis of cervical contracture was
considered and she was discharged home with oral anti-inflamma-
tory treatment. Twenty-four hours later, the patient consulted again
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because of clinical worsening and intense vomiting. A CT scan was
performed that ruled out space-occupying lesions but showed an
RAAS between C1-C2. The results of blood analysis (including
markers of infection) and markers of different inflammatory disea-
ses were normal, and brain MRI| showed no other associated
lesions. The patient was then diagnosed as having primary RAAS.
She had persistent torticollis, and a reduction and halo jacket
insertion were performed, without improvement. Due to the unfa-
vourable course and the detection of articular hyperlaxitude a
collagen-related disease was suspected but, after an exhaustive
study, this could not be confirmed. Seven months after the start of
the problem the patient still remains slightly symptomatic.

Comments. RAAS should be suspected in a case of no reducible
torticollis with intense pain and contralateral sternocleidomastoid
muscle spasm. Secondary causes must always be ruled out.

Keywords: Torticollis. Joint dislocation. Atlanto-axial joint. Grisel
syndrome.

Introduccio

La torticoli és una causa freqlent de consulta a les
urgencies de pediatria. Letiologia predominant és la
musculoesquelética, i la torticoli posicional benigna és
I'entitat més habitual. No obstant aix0, hi ha moltes
altres patologies que poden debutar com una torticoli,
com ara les infeccions locals, els tumors a la fosa ce-
rebral posterior o les distonies medicamentoses, entre
altres. En el nostre cas parlarem d’una entitat poc co-
neguda, la subluxacié atlantoaxial (entre C1 i C2), una
patologia que en la majoria de casos és de causa pri-
maria, benigna i autolimitada. De totes maneres, es
tracta d'una entitat que pot ser secundaria a altres pro-
cessos locals i que si no es tracta pot condicionar una
deformitat cervical greu i permanent. Un diagnostic
precoc permet tractar a temps la subluxacid i evitar aixi
deformitats croniques.

Cas clinic

Presentem el cas d'una pacient de set anys sense
antecedents d’interés que consulta a urgéncies per
torticoli esquerra dolorosa de 6 hores d’evolucié, acom-
panyada de nausees intenses.

No refereixen febre, disfagia o odinofagia, ni la ingesta
de farmacs o toxics. No hi ha evidencia de quadre in-
fecciés intercurrent en els dies previs. El dolor s'inicia
de manera sobtada sense traumatisme previ aparent.
La pacient es troba afebril, i en I'exploraci¢ fisica Uni-
cament destaca desviacié de cap i coll cap a I'esquerra,
en posicié de flexio, junt a contractura muscular para-
vertebral (Fig. 1). La torticoli és no reductible més enlla
de la linia mitjana a causa del dolor.

Tenint en compte l'absencia de signes d’alarma, el
quadre s’orienta inicialment com una contractura cer-
vical, i es dona l'alta a domicili amb tractament antiin-
flamatori oral.

Vint-i-quatre hores després de I'alta, la pacient recon-
sulta per empitjorament del dolor, amb persisténcia de

Fig. 1. Posicio de la pacient a I'inici del quadre.

Fig. 2. Reconstruccio de la TC en 3D (visié posterior) que mostra
subluxacié rotatoria atlantoaxial de 60° (fletxa vermella).

la incapacitat a la mobilitzacié cervical i nombrosos
vomits de contingut gastric. L'exploracié neurologica és
estrictament normal. Es fa una analitica, que resulta de
baix risc d’infeccié i es decideix ingressar la pacient
per controlar el dolor i completar I'estudi. Davant la
falta de millora i els intensos vomits associats, es fa una
tomografia computada (TC) cervical.

La TC descarta lesions ocupants d’espai al sistema ner-
vids central, aixi com lesions 0ssies. No obstant aixo,
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mostra una marcada angulacio lateral dreta i rotacié del
cap respecte a la columna cervical, i s'observa una su-
bluxacid rotatoria atlantoodontoidea (SRAA) d’'uns 60°
amb subluxaci6 atlantoaxial d’articulacions interapofi-
sials C1-C2 de predomini dret, aixi com atlantooccipital
esquerra (Fig. 2). Es tracta d’'una SRAA de tipus I,
segons la classificacié de Fielding i Hawkins 2, ja que
presenta desplagcament rotatori bilateral amb desplaca-
ment anterior de més de 5 mm.

En molts casos la SRAA pot ser secundaria a altres
causes (com ara infeccions en l'area otorrinolaringolo-
gica) o bé a processos inflamatoris locals, per la qual
cosa es va decidir fer una ressonancia magneética (RM)
cervical i es van demanar marcadors de malalties infla-
matories (factor reumatoide, anticossos antinuclears,
velocitat de sedimentaci6 globular). En la RM cervical
no es van objectivar altres alteracions concomitants i
els marcadors van resultar normals, de manera que es
va catalogar inicialment com una SRAA primaria.

Quant al tractament, davant la persistencia de la cli-
nica després de deu dies amb tractament conservador,
es va reduir la subluxaci6 sota sedacio i control per
RM. Poques hores després de la reduccid, la pacient
va tornar a subluxar-se amb reaparicié de la clinica, i
per aixo es va decidir finalment reduir la deformitat a
quirdfan i col-locar posteriorment un arnes d’halo du-
rant vuit setmanes.

Passat aquest temps, es va retirar l'ortesi i pocs dies
després els simptomes es van reproduir. Atesa la reci-
diva, s’insisteix en els antecedents familiars de la pa-
cient, entre els quals destaca hiperlaxitud marcada en
diversos membres de la familia materna i valvulopatia
no filiada en un tiet matern. Es fa també una exploracioé
fisica exhaustiva de la pacient en que destaca hiper-
laxitud articular marcada (barem Brighton 8/9), lleu
hipertelorisme i lleu macrocefalia. No presenta laxitud
cutania, estries, Gvula bifida, escleres blaves o altres
troballes suggestives de patologia de teixit connectiu.
Tot i que no presenta criteris de malaltia d’Ehler Dan-
los, davant la sospita de col-lagenopatia se sol-liciten
ecocardiografia i radiografia seriada esquelética, que
resulten normals. Posteriorment es fa un exoma a la
pacient en qué no es troba cap variant patogenica ni
troballes casuals.

Tot i 'abséncia de confirmacié genetica, la clinica de la
pacient s’orienta com una SRAA probablement secun-
daria a una patologia del teixit connectiu no filiada. Per
tal d’evitar haver de recorrer a 'artrodesi, es va decidir
fer un abordatge conservador amb fisioterapia intensiva,
i set mesos després de linici de la clinica la pacient
presenta una practica recuperacio de la deformitat.

Discussio

La SRAA és una condici6 poc frequent que es veu prin-
cipalment en poblaci6 pediatrica, especialment en més

petits de dotze anys. Caracteristicament, el pacient
presenta torticoli d’inici sobtat i ofereix resistencia a la
mobilitzacié del cap condicionada pel dolor. El cap es
troba inclinat cap un costat i rotat cap a I'oposat, amb
el coll lleugerament flexionat (en posicié Cock-Robin).
També associa espasme del muscul esternoclidomas-
toidal contralateral a la deformitat, amb el menté apun-
tant caracterfsticament a la zona contracturada. Es
caracteristica la incapacitat a la mobilitzacié del cap i
el coll més enlla de la linia mitjana .

S’ha associat I'aparici6 de SRAA amb traumatismes
menors, processos inflamatoris locals o procediments
quirargics de cap i coll. EI 1930, Grisel va descriure la
SRAA relacionada amb processos inflamatoris locals
(com infeccions o cirurgies de 'area ORL), i d'aqui de-
riva el terme sindrome de Grisel per definir les SRAA
secundaries a causes inflamatories 2.

L'etiologia exacta no esta completament establerta. Els
factors predisposants podrien incloure certes caracte-
ristiqgues anatomiques del pacient (com la hiperlaxitud
lligamentosa i d’estructures capsulars), aixi com condi-
cions subjacents que condicionin inflamacié dels teixits
circumdants 3.

El diagnostic de SRAA sol ser dificil i en molts casos
tarda. El diagnostic és fonamentalment clinic, pero es
pot determinar amb estudis d’imatge, com la radiogra-
fia convencional (generalment en I'abordatge inicial), la
tomografia computada o la reconstruccié per TC en 3D
0 RM45, La técnica d'elecci¢ és la TC, tot i que alguns
estudis suggereixen utilitzar la RM, ja que també per-
met fer el diagndstic i la reduccié manual de la defor-
mitat, aixi com avaluar estructures lligamentoses sense
risc de radiacio ionitzant 4.

Cal destacar que a més de la persistencia de la defor-
mitat, altres complicacions associades menys sovint,
perd potencialment greus, son la compressié bulbo-
medul-lar i el compromis de I'artéria vertebral, per la
qual cosa és important fer una avaluacié neurologica
minuciosa inicial ®.

La classificacié de la SRAA generalment es fa segons
la durada dels simptomes: es cataloga com a aguda
quan els simptomes estan presents menys de vuit set-
manes, i Com a cronica quan els simptomes s'allarguen
més de tres mesos. D’'aquesta classificacié en depen-
dra el tractament ®.

Una altra forma de classificacié és la de Fielding i Haw-
kins, que divideix les SRAA en quatre tipus: el tipus |
consisteix en subluxacié de la faceta unilateral amb
lligament transversal intacte i sense desplacament an-
terior de I'atles o de menys de 3 mm; el tipus Il consis-
teix en subluxacié de la faceta unilateral amb des-
placament anterior de 3 a 5 mm; el tipus lll, amb
desplacament rotatori bilateral i desplacament anterior
de més de 5 mm, i finalment el tipus IV, que implica
rotacié amb desplagament posterior de I'atles. La forma
més freqUent i potencialment menys greu és la de ti-
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pus |, mentre que les de tipus IlI-IV tenen més risc de
complicacions i és més habitual que requereixin un
tractament més agressiu 2.

El tractament conservador (antiinflamatoris, repos i co-
llaret cervical tou) sera d’eleccid en casos aguts amb
simptomatologia lleu-moderada, amb independéncia
de la causa. També és fonamental el tractament
correcte de la causa subjacent. La majoria de casos
resolen amb aquest abordatge. En cas contrari, el trac-
tament d’eleccié és controvertit, ja que en casos per-
sistents o cronics els autors difereixen pel que fa als
temps de tractament i els tipus d’abordatge.

En cas que la clinica persisteixi més de dues setmanes
0 en SRAA croniques, la majoria d’estudis suggereixen
I'abordatge mitjancant ingrés i traccié cervical 2. En cas
de persisténcia de la simptomatologia més de quatre
setmanes, se suggereix col-locar una ortesi d’halo (halo
Jacket) prévia traccié cranial o reduccié de la deformitat
sota sedacio. El tractament quirtrgic (fusié C1-C2) es
reservara per als casos que presentin compromis neu-
rologic, desplacaments importants o persistencia de la
deformitat de més de tres mesos (SRAA cronica) L.

Es important un tractament precog, ja que en cas de
no tractar-se es poden produir canvis locals que
portaran a una fixacié atlantoaxial i a una deformitat
irreversible I,
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