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CASO CLINICO

Complicacao rara de amigdalite aguda: dois casos de sindrome de Grisel
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Resumo

A sindrome de Grisel (SG) € uma entidade rara, caracterizada
por um desvio rotacional entre C1 e C2 , secunddria a um pro-
cesso inflamatério ou infecioso com origem na regido cervical.
O diagnéstico na crianga € habitualmente tardio, requerendo
elevada suspeicao clinica perante a persisténcia de um torcicolo
fixo e doloroso. A tomografia axial computorizada € o exame
de imagem de elei¢do na confirmacdo diagnéstica. Descrevem-
-se dois casos clinicos de SG em idade pedidtrica, cuja forma de
apresentacao foi um torcicolo fixo, doloroso, com duas e quatro
semanas de evolug@o, ambos relacionados com uma amigdalite
aguda. O tratamento passou pela trac@o craniana e terapéutica
anti-inflamatdria, seguida de imobiliza¢do durante seis e doze
semanas com colar cervical com um excelente resultado.
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Rare complication of acute tonsillitis: two cases
of Grisel’s syndrome

Abstract

Grisel syndrome (GS) is a rare clinical entity characterized by a
rotational deviation between C1 and C2 secondary to an infec-
tious process with origin in the cervical region. The diagnosis in
children is usually late, based on high clinical suspicion when
a fixed and painful torticollis develops after an inflammatory
process. Computerized axial tomography is the gold-standard
to confirm the diagnosis. We report two cases of paediatric GS
whose clinical presentation was a stiff and painful neck, with two
and four weeks of evolution, both related to acute tonsillitis. The
treatment in both cases implied cranial traction and anti-inflam-
matory therapy, followed by immobilization for six and twelve
weeks with cervical collar with an excellent clinical outcome.

Key words: Grisel’s syndrome, acute tonsillitis, torticollis,
children.
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Introducao

A primeira referéncia da sindrome de Grisel (SG) data de
1830, quando Bell relatou um caso de subluxagdo atlanto-
-axial secunddrio a processo ulcerativo sifilitico da faringe.

Posteriormente, tem sido descrita como complicacio rara de
processos inflamatdrios, secunddrios a intervencdes cirtirgicas
do foro otorrinolaringolégico, gastroenteroldgico e infe¢cdes
das vias aéreas superiores. Procedimentos cirdrgicos da
cabeca e pescoco podem aumentar a incidéncia da sindrome e
o periodo de laténcia de vérios dias mostra muitas vezes que
esta ndo esta diretamente relacionada com a técnica, mas sim
com o processo inflamatdrio’.

Nao existe consenso quanto ao processo fisiopatologico pela
raridade da entidade e a predilecdo pela populagdo pedid-
trica, com séries na literatura que reportam incidéncia de
68% abaixo dos doze anos de idade e 90% abaixo dos 21
anos*’. Ndo ha dados que sustentem a predile¢ao pelo género
ou regido anatdmica afetada, existindo associacdo com as
seguintes entidades: artrite reumatoide juvenil, sindroma de
Down, doenga de Marfan, doenca de Morquio®® Apesar da
sua raridade, hd casos descritos ap6s infe¢@o viral a paramixo-
virus (parotidite epidémica) e virus Epstein Barr em criancas
e adolescentes *'°.

A forma de apresentacdo tipica cursa com torcicolo fixo, dolo-
roso, rigidez cervical e febre, mediante existéncia de processo
inflamatdrio ou infecioso mais exacerbado. A crianca adota a
posi¢@o de cock robin, que difere do vulgar torcicolo muscu-
lar por ocorrer alongamento do musculo esternocleidomastoi-
deu para o lado afetado, e ndo um encurtamento®®. Em 15%
dos casos ocorrem complicagdes neuroldgicas, podendo cur-
sar com tetraplegia ¢ mesmo a morte subita'. O diagndstico
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diferencial comum € a meningite, devendo ser considerados
o abcesso retrofaringeo, torcicolo muscular espasmddico, o
trauma e as reagdes adversas a farmacos''.

A TAC com contraste é o exame de eleicdo para exclusdo de
abcesso e infe¢do profundos e confirmagdo diagndstica da
SG2468, A classificacdo de Fielding et al permite agrupar os
diferentes graus de subluxacg@o atlanto-axial e auxilia na pre-
digdo do progndstico para potenciais complicacdes'!!.

O tratamento compreende sempre terapéutica médica conser-
vadora e tracdo craniana'?. Os casos de faléncia, subluxagéo
irredutivel e recorréncias tém indicagdo cirdrgica®.

Pelo exposto, e apesar da raridade, torna-se fundamental o
conhecimento desta entidade pela comunidade médica, com
o intuito de evitar subdiagndsticos e consequentes lesdes irre-
versiveis. Sao apresentados dois casos ilustrativos de SG em
idade pedidtrica (sete e quatro anos), em contexto de amigda-
lite aguda e ambos com excelente evolugdo clinica.

Relato de caso 1

Rapaz de sete anos, com diagndstico de amigdalite compli-
cada de adenofleimdo para-faringeo esquerdo. Ao terceiro dia
de antibioticoterapia dirigida, inicia dor cervical e torcicolo
fixo ipsilateral. Recorreu duas vezes & urgéncia no periodo
de uma semana tendo sido diagnosticada luxa¢@o rotacional
atlantoaxoideia na tomografia axial computorizada (TAC) trés
semanas apds a amigdalite. Cumpriu uma semana de inter-
namento com terapéutica anti-inflamatéria e tracdo craniana.
Teve alta apds a reducdo da luxacdo com colar cervical que
manteve durante seis semanas, encontrando-se atualmente
assintomadtico, aos dois anos de evolu¢do, com mobilidade da
coluna cervical sem limitagoes.

Figura 1. Radiografia da coluna cervical em incidéncia anteropos-
terior com posicdo tipica do torcicolo na sindrome de Grisel, por
oposigao ao torcicolo comum (caso 1).

Rodrigues MM et al. — Dois casos de sindrome de Grisel

Relato de caso 2

Rapaz de quatro anos com histéria de torcicolo com qua-
tro semanas de evolucdo na sequéncia de amigdalite. Foi
observado por diversas vezes por vdrias especialidades,
tendo completado uma semana de fisioterapia sem qualquer
melhoria clinica. Perante a rigidez do torcicolo e franco
comprometimento das rotacdes, foi pedida TAC que revelou
luxacdo rotacional atlantoaxoideia. Iniciou tracio craniana e
terapéutica sintomdtica com a resolu¢do da deformidade e do
bloqueio articular ao quinto dia. Teve alta ao oitavo dia, imo-
bilizado com colar cervical semirrigido, que manteve durante
trés meses. Atualmente, com trés anos de evolucdo encontra-
-se perfeitamente assintomatico.

3 Angle: 90 degrees

Figura 2. Tomografia axial computorizada que evidencia o angulo
entre o eixo do atlas e o eixo do axis com a faceta esquerda do atlas
luxada anteriormente; a duragdo dos sintomas condicionou a gravi-
dade da lesdo observada (Caso 2).

Discussao

A SG foi primeiramente descrita, em 1980, por Sir Charles
Bell que relatou alteragdes num paciente com ulceras sifiliti-
cas faringeas cuja morte resultou de insuficiéncia respiratdria
aguda secunddria a rutura do ligamento transverso e conse-
quente compressdo da medula espinhal'*7!!. J4 em 1930, um
médico francés, P. Grisel, relatou dois casos de torcicolo e
febre em raparigas (oito e nove anos), previamente submetida
a adenoidectomia, no primeiro caso e secunddrio a nasofarin-
gite, no segundo'.

O processo inflamatério subjacente as intervengdes cirtirgicas
otorrinolaringoldgicas e as infe¢des do foro respiratdrio supe-
rior estdo na origem da SG.

Os casos apresentados foram secunddrios a amigdalite aguda,
com apresentagdo clinica idéntica, com torcicolo doloroso
e rigidez cervical importante. Salienta-se, no entanto, o
diagnostico relativamente tardio, as trés e quatro semanas,
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respetivamente. A variabilidade clinica e dura¢do dos sinto-
mas até a identificacdo da sindrome é considerdvel, podendo
o diagnostico ser feito entre os dois dias e os 18 meses apds
inicio das queixas, com uma média de trés meses'®. O maior
atraso no diagnéstico no segundo caso condicionou tracdo
craniana durante uma semana até resolucdo da deformidade
e 0 uso de colar cervical durante doze semanas. Contudo, a
evolugdo clinica foi favordvel nos dois casos, ndo havendo a
data sequelas a referir.

Tendo em conta que a causa principal da SG € de origem infe-
ciosa, a abordagem inicia-se com o tratamento médico, com
identificacdo da fonte da infecdo, instituicdo de terapéutica
antibidtica empirica, de largo espetro e posteriormente dire-
cionada mediante identificacdo do micro-organismo causal
por hemocultura, aspiracdo de conteido local ou eventual
bidpsia. O torcicolo e a dor associada sao tratados com anal-
gésicos e benzodiazepinas. Em ambos os casos foi realizada
antibioticoterapia empirica, sem isolamento de agente, e anal-
gesia com anti-inflamatérios nao-esterdides.

Todas as criancas, independentemente da duracdo dos sin-
tomas, fazem trag@o craniana por periodo maximo até duas
semanas e meia. Posteriormente segue-se a imobilizacdo
externa, durante seis a oito semanas (maximo até doze sema-
nas), apds a qual se realizam radiografias de controlo em
flexao/extensdo para determinar subluxagdo residual e docu-
mentar a estabilidade atlantoaxial e atlantooccipital®.

A SG de causa nao traumatica é rara em Pediatria, sendo
muitas vezes confundida com um torcicolo espasmédico sim-
ples. A principal etiologia € a infecciosa, tendo sido descritos
casos apOs amigdalite, papeira e mononucleose. Pela elevada
frequéncia de quadros infecciosos das vias aéreas superiores
nesta faixa etdria é fundamental o seu conhecimento.

Um alto indice de suspei¢do € fulcral, a fim de evitar conse-
quéncias catastréficas com défices funcionais, deformidade
cosmética e raramente lesdo neurolégica irreversivel. A TAC
¢ o padrdo de ouro na confirmagdo da SG. O diagndstico e
tratamento precoces (até as quatro semanas) determinam um
melhor progndstico.
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