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RESUMEN

El sindrome de Grisel es la subluxacién espontanea no traumatica de la
articulacién atlantoaxial, que se presenta posterior a procesos inflamatorios en
regiones adyacentes de la via aérea superior. Se presenta principalmente en la
poblacion pediatrica. A continuacion, presentamos un caso, de una paciente de
9 aflos, con antecedente de una infeccion en las vias respiratorias superiores en
los dias previo, quien posteriormente desarrolla cervicalgia y alzas térmicas. En
la resonancia magnética se documenté un absceso retro-odontoideo con realce
meningeo. En una tomografia de unién craneo cervical, se evidencié signos de
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inestabilidad atlantoaxial. Inicialmente se dio manejo antibiético y con collar
cervical y posteriormente se llevo a una artrodesis C1-C2 por via posterior. La
paciente tuvo una adecuada evolucion, sin déficit neuroldgico.

Palabras clave: Grisel, articulacién atlantoaxial, proceso odontoideo,
artrodesis.

ABSTRACT

Grisel's syndrome is non-traumatic spontaneous subluxation of the atlantoaxial
joint, which occurs after inflammatory processes in adjacent regions of the
upper airway. It occurs mainly in the pediatric population. Next, we present a
case of a 9-year-old patient, with a history of an infection in the upper
respiratory tract in the previous days, who later developed neck pain and
thermal rises. The magnetic resonance imaging revealed a retro-odontoid
abscess with meningeal enhancement. In a CT scan of the cranio-cervical
junction, signs of atlantoaxial instability were evidenced. Initially, antibiotic
management and cervical collar treatment were given and later a C1-C2
arthrodesis was carried out via the posterior route. The patient had an adequate
evolution, without neurological deficit.

Key words: Grisel, atlantoaxial joint, odontoid process, arthrodesis.

RESUMO

A sindrome de Grisel € uma subluxacdo espontanea ndo traumatica da
articulacdo atlantoaxial, que ocorre ap6s processos inflamatérios em regides
adjacentes das vias aéreas superiores. Ocorre principalmente na populagao
pediatrica. A seguir, apresentamos 0 caso de uma paciente de 9 anos com
historia de infeccdo de vias aéreas superiores nos dias anteriores, que
posteriormente desenvolveu cervicalgia e eleva¢Bes térmicas. A ressonancia
magnética revelou abscesso retro-odontdide com realce meningeo. Em uma
tomografia computadorizada da juncdo cranio-cervical, foram evidenciados
sinais de instabilidade atlantoaxial. Inicialmente, foi administrado tratamento
com antibidticos e colar cervical e, posteriormente, foi realizada artrodese C1-
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C2 por via posterior. O paciente teve evolucdo adequada, sem déficit
neuroldgico.

Palavras-chave: Grisel, articulacdo atlantoaxial, processo odontoide,
artrodese.

INTRODUCCION

El sindrome de Grisel, fue descrito inicialmente por Sir Charles Bell, en un
paciente con una faringitis sifilitica y posterior compresion medular; que
posterior, en el afio 1951, Grisel, describié dos casos, de subluxacién
atlantoaxial en pacientes con antecedente de faringitis (Grisel. 1951). La mayoria
de los casos que se presentan, se encuentran entre los 5 a 12 afios (68%),
comprometiendo a hombres y mujeres por igual (Gourin et al. 2002).

CASO CLiNICO

Escolar de sexo femenino, de 9 afios de edad, con antecedente de sindrome
Down, quien inicia con un cuadro clinico, en Noviembre de 2018, consistente en
fiebre, asociado a cervicalgia. Previo a esto, la paciente habia presentado
sintomas de vias respiratorias altas, que auto-resolvié en el hogar. Ante la
persistencia de los sintomas actuales, consultan en otra institucién
(14/11/2018), en donde dan manejo para una infeccién de vias urinarias con
ceftriaxona por 3 dias, y posteriormente, cefalexina por 5 dias mas.

El 21/11/2018, ingresa a nuestra institucién, por reaparicion de fiebre, asociado
a cervicalgia severa, que empeoraba con los movimientos cervicales; ademas,
con cefalea global, intensidad de 7/10 (EVA) y rigidez de nuca. Al ingreso, se
encuentra febril y taquicardica. Al examen fisico con rigidez nucal, con Kergning
y Brunsisky negativos. Sin alteraciones en la valoracién de los nervios pares
craneales, sin compromiso de la funcibn motora o sensitiva en las
extremidades. A la auscultacion cardiaca, con presencia de un soplo
holosistolico 2/6, en foco mitral, que no se irradiaba a otros focos.

Los antecedentes quirurgicos son: correccion de atresia duodenal al nacimiento,
y correccion de una comunicacion interauricular a los cuatro meses de vida.
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Tiene completo el esquema de vacunacion para la edad, segun el programa
planteado en Colombia.

Los paraclinicos al ingreso muestran: leucocitosis (16600/uL) con neutrofilia
(14470/uL), trombocitosis (571000); y la proteina C reactiva elevada (6.43). El
uroanalisis era normal, Gram de orina negativo. Ante la sospecha de una
neuroinfeccion, se realizd6 una resonancia magnética de cerebro y columna
cervical contrastada, en donde se observan: “Hallazgos sugestivos de artritis
séptica en la articulacion atlantooccipital en el lado Izquierdo con absceso
periodontoideo que contacta la medula espinal, asociada a edema y realce del
condilo occipital adyacente por osteomielitis asociada. Realce lepto y
paquimeningeo difuso. Compromiso inflamatorio de los tejidos blandos
perivertebrales”. (Figura 1). En ese momento fue valorada por el servicio de
neurocirugia, y se consider6 realizar manejo conservador e iniciar estudios
microbiol6gicos ante la posibilidad de un absceso en unién craniocervical.

Se realizd una puncion lumbar donde se encontré: pleiocitosis (43 células - 75%
segmentados) sin consumo de glucosa ni proteinorraquia. Por indicacién de
infectologia pediatrica, se inicid6 manejo antibidtico con ceftriaxona +
vancomicina. Los hemocultivos fueron positivos a las 10 horas para S. pyogenes.
Por estos hallazgos, se suspendié la ceftriaxona y la vancomicing, y se inicia
ampicilina endovenosa por un periodo de 6 semanas. Se realizé un
ecocardiograma tras-esofagico, que no mostraba presencia de vegetaciones,
con una FEVI conservada.

La paciente persistia con el dolor cervical. Se realiz6 entonces una resonancia
magnética de control de columna cervical contrastada, se observaba
persistencia de imagen sugestiva de un absceso retro-odontoideo, con realce
tras la administracion del contraste. Fue revalorada por neurocirugia, quienes
consideran la posibilidad de una subluxacién atlantoaxial post infecciosa
(sindrome de Grisel), indican uso de collar cervical rigido y realizacion de una
tomografia axial computarizada de unidén craneo-cervical que revela aumento
de la distancia entre el arco anterior de C1 y la ap&fisis odontoides (Figura2). Se
confirma la inestabilidad y se lleva a cirugia el dia 21/12/2018 (Hemocultivos
negativos en este momento). Se realiz6 una artrodesis por via posterior bajo
monitoria  electrofisiolégica intraoperatoria de potenciales motores
(disminucién desde el inicio de potenciales en extremidades derechas) y
somatosensoriales (normales al inicio). Se realizé una artrodesis C1-C2 (tornillos
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trans-masa lateral en C1 y tornillos transpediculares en C2). No hubo cambios
en potenciales motores ni somatosensoriales. En el postquirurgico, se dejo
collar cervical Philadephia hasta 3 meses después y continua con manejo
antibiotico hasta completar 6 semanas.

Se realiza seguimiento por la consulta externa, ingresando seis meses después,
donde la paciente no presenta dolor en region cervical, hay ligera disminucion
de los arcos de movilidad de columna cervical, sin alteraciones al examen fisico
neurolégico. En la radiografia de columna cervical se observa el material de
artrodesis en adecuada posicion, sin signos de aflojamiento de los tornillos ni
de pseudoartrosis. La paciente continua en seguimiento, sin requerimientos de
nuevas intervenciones quirurgicas.

Figura 1. Coleccién epidural periodontideo, con realce tras la administracion del
medio de contraste. Fuente: Imagen del autor.
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Figura 2. Tomografia de columna cervical simple - Aumento de la distancia (ADI)
entre el arco anterior de C1y la apofisis odontoides. Fuente: Imagen del autor.
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DISCUSION

El sindrome de Grisel es la subluxacion espontanea no traumatica de la
articulacién atlantoaxial. Es una complicaciéon poco comun, que se presenta
posterior a procesos inflamatorios en la via aérea superior (Chakraborty and
Das. 2016), procedimientos quirurgicos de cabezay cuello (Amadei. 2019). Hasta
el 15% de los pacientes quedan con algun tipo de secuela neuroldgica posterior
a la presentacién del cuadro (Rinaldo et al. 2005). La causa mas frecuente, suele
ser post infeccioso (48%) (infeccidn de vias respiratorias altas - 83%, abscesos
retrofaringeos - 11%, otitis media - 4%, paperas - 2%); luego esta los casos que
se presentan en postquirdrgicos (31%) (Adenotonsilectomia - 78%,
faringoplastia -15%, - timpanomastoidectomia -2.5%) (Karkos et al. 2007).
También hay subluxaciones no traumaticas post infecciosas de otros niveles
(C2-C3, C3-C4), pero estan son menos frecuentes, y no se categorizan dentro del
sindrome de Grisel. (Lopes and Li. 1998), (Martinez-Lage. 2003).

No suele ser reconocida de forma temprana, y comunmente se confunde con
otros diagnosticos diferenciales como: meningitis, abscesos retrofaringeos,
trauma (Karkos et al. 2007).

Es frecuente encontrar en estos pacientes, la presencia de dolor cervical, rigidez
y espasmos musculares. En las primeras descripciones realizadas, se planteaba
a los espasmos musculares, como uno de los posibles causantes del cuadro
clinico, pero posteriormente, se plante6 de forma acertada, que éstos eran una
forma de estabilizar la subluxacion (Grisel. 1951).

Antes de mencionar la fisiopatologia, es importante mencionar algunos
elementos basicos de la articulacion atlantoaxial. La articulaciéon entre la
odontoides y el atlas, dan aproximadamente el 50% del movimiento de rotacion
columna cervical (Klimo et al. 2007). Para lograr esta flexibilidad, las
articulaciones sinoviales a este nivel, no tiene el mismo porcentaje de relaciones
Oseas que otras articulaciones, ademas, que no cuenta con la misma estabilidad
asociada al disco intervertebral (Tulsi. 1978).

A pesar de la movilidad que se genera en esta zona, también hay métodos para
lograr estabilidad, y uno de ellos, es el ligamento transverso; el cual se encuentra
posterior a la apdfisis odontoides, hace parte del ligamento cruciforme, y se
sujeta ambos lados en las masas laterales de C1, manteniendo la odontoides en
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su posicién (Allicandri-Ciufelli et al. 2017). Hay otros ligamentos secundarios,
como lo son los ligamentos alares y el ligamento apical (Yang et al. 2014).

Fisiopatologicamente, no es muy bien conocido la forma en que se da la
patogénesis de este sindrome, pero se han planteado multiples teorias; una de
las mas aceptadas es es la diseminacion hematoégena por émbolos sépticos
desde la faringe orofaringe hacia la columna cervical (Galer et al. 2005). Esta
diseminacién se da a través de las venas faringovertebrales hacia el plexo
venoso periodontoideo (Aun sigue vigente este concepto). Lo que sucede
posteriormente, es lo que aun sigue siendo controversial. Inicialmente se habia
planteado que por la hiperemia que se generaba a nivel local, se producia una
desmineralizacién del arco anterior de C1, lo que facilitaba la subluxacion local
(Park et al. 2013). Posteriormente se han realizado modelos animales, en donde
se observa que los procesos inflamatorios generan distension del sistema
ligamentarios de las articulaciones (Galer et al. 2005).

En la evaluacién de los pacientes, suele existir el antecedente de infeccion de
vias aéreas superiores o el antecedente de cirugia de cabeza y cuello reciente;
donde su principal queja suele ser dolor en regién cervical, dolor a la palpacion
de la region cervical subaxial, ademas de ser una causa no infrecuente de
torticolis en pacientes pediatricos (Ozalp et al. 2018). Ademas, como se trata de
una subluxacion de C1-C2, es frecuente encontrar la postura de rotacion lateral
asociado a ligera flexién del cuello (Osiro et al. 2012).

El diagnostico comienza con la alta sospecha clinica, ya que
desafortunadamente, en muchos casos, no se tiene entre las opciones
diagnosticas este cuadro clinico, y menos si no hay el antecedente quirurgico.
Una vez es sospechado, es necesario la realizacién de una imagen. Las
radiografias de columna cervical pueden servir una valoracién inicial, pero el
estadar de oro es la TAC de columna cervical con reconstruccion 3D (Haque et
al. 2012).

El manejo, basicamente consiste en realizar la estabilizacién de la subluxaciéon
que ya se ha generado. Cuando es de origen infeccioso como en el caso de
nuestra paciente, el manejo conservador que se dio inicialmente en nuestro
caso es una muy buena opcién, ya que permite realizar el control del proceso
infeccioso, pero, ademas, hay reportes de pacientes que logran estabilizarse con
el manejo ortésico (Cekinmez et al. 2009), (Dagtekin et al. 2010). En el caso de la
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paciente aqui mencionada, posteriormente requirio la estabilizacién quirurgica
por via posterior, ante la persistencia de los sintomas y la persistencia de la
subluxacién en las imagenes.

Finalmente se logra controlar el proceso infeccioso, estabilizar la columna y con
el fin de prevenir alguna falla del material, se deja con collar cervical por 3
meses, generando una recuperacion sin déficit en la paciente.
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