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Resumo

O torcicolo é uma ocorréncia frequente em idade pediatrica. Apesar da situagdo clinica mais comum ser o torcicolo muscu-
lar congénito, é obrigatério no diagndstico diferencial considerar outras causas de postura anémala da cabega e do pescogo.
Relata-se o caso de um menino de 34 meses referenciado para a consulta de pediatria por torcicolo direito constante desde os
15 meses de idade. Realizou ecografia e radiografia cervicais, bem como avaliagdao oftalmoldgica, que ndo revelaram alteragdes.
Realizou fisioterapia durante cerca de 12 meses, sem qualquer melhoria clinica. Efetuou entdao ressonancia magnética encefélica
e medular, tendo sido feito o diagndéstico de malformacgao de Chiari tipo |. Depois de avaliado por neurocirurgia, optou-se por
tratamento conservador. Destaca-se a raridade do torcicolo como forma de apresentagao da malformagdo de Chiari tipo |, bem

como a importancia do diagndstico e tratamento precoces.
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diagnéstico

Abstract

Torticollis is a common finding in children. Although the
most common clinical form is congenital muscular torti-
collis, it is important to perform a meticulous differen-
tial diagnosis to exclude other causes of abnormal head
and neck position. We report the case of a 34-month-
-old boy referred for paediatric evaluation because of
persistent right torticollis since the age of 15 months.
Cervical ultrasound and radiography and ophthalmolo-
gic evaluation revealed no abnormalities. He underwent
physiotherapy for about 12 months, with no clinical
improvement. Magnetic resonance imaging of the brain
and spinal cord was then performed, leading to a diag-
nosis of type | Chiari malformation. Following referral
for neurosurgery, it was decided to follow a conservative
approach. We highlight the rarity of torticollis as the pre-
senting symptom of type | Chiari malformation, and the
importance of early diagnosis and treatment.

Keywords: Arnold-Chiari Malformation/classification;

Child; Diagnostic Imaging; Torticollis/congenital; Torti-
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Introducao

O torcicolo é um achado frequente em idade pediatrica.
Pode ser de causa congénita ou adquirida e o seu diag-

néstico diferencial é extenso. Apesar da etiologia mais
comum ser o torcicolo muscular congénito (TMC), é
importante considerar outras causas de postura ano-
mala da cabeca e do pescogo.’?

A malformacdo congénita de Chiari (MC) é uma etiologia
rara de torcicolo, sendo este igualmente raro enquanto
sinal de apresentagdo da doenga.?

A MC é uma condi¢do congénita definida por anomalia
anatdmica da jungdo cranio-cervical, com posicdo baixa
do rombencéfalo, sendo classificada de acordo com o
grau de extensdo e deslocamento das estruturas impli-
cadas. A malformagdo Chiari tipo | (MC-I) define-se por
posicdo baixa das amigdalas cerebelosas, igual ou supe-
rior a 5 milimetros abaixo do nivel do foramen magnum.
A linha de Chamberlain e a linha de McRae sdo as refe-
réncias anatdmicas mais utilizadas. Num corte sagital, a
primeira une a extremidade posterior do palato duro a
margem posterior do foramen magnum e a segunda une
0 basion e o opistion. Em lactentes, uma deslocagdo até
6 milimetros pode ser considerada normal, tendo em
conta que esta demonstrado que as amigdalas cerebelo-
sas ascendem com a idade. No entanto, também se con-
sidera o diagndstico da MC-I na presenca de desloca¢des
inferiores aos valores acima referidos, quando em asso-
ciacdo com outras manifestagdes da MC-I. E importante
referir que ndo ha correlagdo direta entre o nivel de des-
locagdo das amigdalas cerebelosas e a gravidade clinica.*
A patogénese da MC permanece por esclarecer, sendo,
provavelmente, uma condicdo multifatorial.> Durante a
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infancia, o tipo mais frequente é a MC-Il.> Contudo, glo-
balmente, a MC-I é o tipo de MC mais comum, sendo a
sua verdadeira frequéncia ainda desconhecida. Desde o
advento da ressonancia magnética (RM), na pratica cli-
nica desde o inicio da década de 90, o diagndstico da
MC-1 é mais precoce e a sua frequéncia aumentou sig-
nificativamente, com uma prevaléncia que atinge, em
alguns estudos, 0,1 a 0,5%.57

Caso Clinico

Crianca do género masculino, com 34 meses quando foi
referenciada para a consulta de pediatria geral por posi-
¢do viciosa e mantida do pescogo, detetada por volta
dos 15 meses de idade (Fig. 1). Ndo tinha febre, dor ou
outras queixas, nem histéria de traumatismo ou con-
texto epidemioldgico de doencga.

Apresentava antecedentes pessoais e familiares irre-
levantes, desenvolvimento psicomotor e crescimento
estaturo-ponderal adequados. Destacava-se o facto de
até aos 3 anos de idade a alimentacdo ter sido efetuada
exclusivamente com alimentos triturados.

Figura 1. Imagem elucidativa do torcicolo direito aos 15 meses de
idade, altura em que foi detetado.
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No exame fisico, apresentava bom estado geral e estava
hemodinamicamente estavel. Foi objetivada flexdo late-
ral direita constante do pescogo (Fig. 2), com limitagdo
passiva e ativa da rotacao direita. Era evidente assime-
tria das pregas cervicais, que corrigia com a centraliza-
cdo da cabeca. Nao foram identificadas massas cervicais
palpaveis ou alteracdes da morfologia cranio-facial. Sem
alteragdo da acuidade visual, desvios oculares ou nis-
tagmo. Exame neuroldgico e restante exame fisico sem
alteragdes.

Do estudo efetuado, a ecografia e a radiografia cervicais
ndo relevaram alteragGes. A avaliagdo oftalmoldgica,
aos 18 meses, tinha levantado a suspeita de paresia
do nervo abducente esquerdo, que ndo foi confirmada
numa segunda avaliagdo seis meses depois. Realizou
fisioterapia durante cerca de 12 meses, sem qualquer
melhoria clinica. Aos 34 meses realizou RM cranio-ence-
falica e medular que ndo revelou massas encefalicas visi-
veis, nomeadamente localizadas na fossa posterior. Sem
mielopatia ou lesGes intramedulares, nomeadamente
sem siringomielia, sem desvios escolidticos, luxagdo ver-
tebral ou desvios listésicos, discopatias foraminais, sinais
de invaginacdo basilar ou de platibasia. Evidenciava
amigdalas cerebelosas em posicdo baixa, que afloravam
e ultrapassavam os limites do foramen magnum cerca
de 9 milimetros além da linha de McRae, alteragdo que
traduz malformacdo de Chiari tipo | (Fig. 3).

Foi referenciado para a consulta externa de neurocirur-
gia, tendo-se optado pelo tratamento conservador. Rei-
niciou fisioterapia e programou-se repeticdo anual da
RM. Aos 55 meses de idade repetiu a RM cranio-ence-
falica e medular, que mostrou achados sobreponiveis,
constatando-se num corte axial o conflito de espago
entre o bulbo e as amigdalas cerebelosas ao nivel do

Figura 2. Imagem elucidativa do torcicolo direito aos 34 meses,
idade do diagndstico da MC-I.
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foramen magnum (Fig. 4). No estudo cine phase verifi-
cou-se interrupgdo do liquido cefalorraquidiano na ver-
tente posterior da jungao cranio-cervical.

Figura 3. Corte sagital de ressonancia magnética cranio-encefalica
e medular (ponderagdo T2), mostrando a deslocagdo das amigda-
las cerebelosas 9 milimetros abaixo da linha de McRae.

Figura 4. Corte axial de ressonancia magnética cranio-encefalica e
medular (ponderagdo T2), mostrando o conflito de espago entre
o bulbo e as amigdalas cerebelosas ao nivel do foramen magnum.

Discussao

A MC estd associada a um amplo espectro de sintomas e
sinais clinicos, que por vezes tém um carater vago, tran-
sitério ou intermitente. A histéria natural da MC-I ndo
estd bem estabelecida. Esta entidade, na maioria dos
casos, permanece assintomatica até a adolescéncia ou
mesmo até a idade adulta, sendo que habitualmente
o inicio dos sintomas é insidioso.**® As manifesta¢Ges
clinicas associadas a MC-I derivam principalmente de
pressdo intracraniana elevada, neuropatias cranianas,
compressdao do tronco cerebral, mielopatia, disfuncdo
cerebelosa, dor (principalmente dor cervical e cefaleia
occipital que surgem ou agravam com a manobra de Val-
salva) e siringomielia (frequentemente acompanhada
de escoliose e pre-syrinx).*>” As neuropatias cranianas
podem manifestar-se de diferentes formas. Mais fre-
guentemente, atingem os pares cranianos baixos e as
manifestagdes variam conforme o nervo envolvido.*
Desde o advento da RM que o niumero de diagnésticos
imagiolégicos de MC-I tem aumentado, sendo cada vez
mais frequente o diagnéstico incidental.*

Relata-se um caso de MC-I, com identificagdo na pri-
meira infancia e com uma forma de apresentacdo rara,
o torcicolo. Existem poucos relatos na literatura sobre
este sinal no contexto desta malformagdo congénita. Da
bibliografia consultada apenas uma revisdo de série de
casos referia o torcicolo como forma de apresentagdao
da MC, ndo fazendo referéncia ao tipo de malformacao.
Englobou doentes com idade inferior a 20 anos, sendo
que apenas dois dos 112 doentes revistos tiveram o tor-
cicolo como forma de apresentagdo da MC.?

Pensa-se que o torcicolo ocorra no contexto de neuropa-
tia craniana, ou seja, que a contratura do musculo ester-
nocleidomastoideo tenha origem na compressdo do
décimo primeiro nervo craniano (nervo espinhal aces-
sério) e/ou das raizes cervicais dois e trés, responsaveis
pela normal inervagdo motora do referido musculo.*9*°
No doente cujo caso é descrito, apds o diagndstico
da MC-I, levantou-se a questdo da necessidade da ali-
mentac¢do exclusivamente triturada como uma possivel
forma de disfagia inerente a MC. Ao contrério do torci-
colo, a disfagia é uma manifestacdo habitual da doenca,
podendo ocorrer em até 41% dos casos de MC-I. Pode
aparecer como consequéncia de varios fatores (hipos-
tesia facial, hipotonia do palato mole, atrofia da lin-
gua, acaldsia cricofaringea) resultantes da disfunc¢do do
tronco cerebral e/ou dos nervos cranianos.'* Como o
doente foi aumentando progressivamente a ingestdo de
alimentos sdlidos, esta hipdtese foi considerada pouco
plausivel e ndo foi necessaria colaboragdo de otorrino-

laringologia.
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Desde que o torcicolo foi detetado até ao diagndstico
de MC-I passou um periodo de cerca de um ano e meio.
Nesse periodo foram excluidas todas as causas de torci-
colo adquirido, nomeadamente as causas mais comuns
de torcicolo em idade pediatrica, como o torcicolo paro-
xistico benigno e o torcicolo postural. Realizou-se eco-
grafia cervical, que excluiu alterages do esternocleido-
mastoideo, e radiografia cervical, que excluiu anomalias
vertebrais. Adicionalmente, a primeira avaliagdo oftal-
moldgica apontava para uma possivel paresia do nervo
abducente esquerdo. Cerca de seis meses depois, foi
excluida esta neuropatia, assim como outras anomalias
oculares, colocando-se a hipotese de ter sido resultante
de uma hipertensdo intracraniana transitéria. Tendo
em conta o seguimento com auséncia de melhoria cli-
nica com fisioterapia (realizada durante 12 meses), fez-
-se entdo o estudo da charneira cranio-occipital, com
RM encefalica e medular. A posi¢do baixa das amigda-
las cerebelosas, cerca de 9 milimetros abaixo da linha
de McRae, permitiu o diagndstico de MC-I. A RM é o
método de elei¢do para o diagndstico desta entidade.*O
grau de deslocagdo das amigdalas cerebelosas que define
MC-I é pouco consensual entre os vérios autores. O doente
em questdo apresentava uma deslocacdo pouco significa-
tiva, tornando-se relevante, neste contexto, pelo torcicolo.
Para além do diagnéstico etiopatogénico, a RM encefalica e
medular permitiu excluir siringomielia e outras malforma-
¢Oes da jungdo cranio-cervical, que podem ocorrer conco-
mitantemente em cerca de metade dos doentes com MC-1.8
O tratamento da MC-I é um dos muitos temas controversos
em neurocirurgia.*? Destaca-se a importancia da orienta¢do
e do tratamento serem multidisciplinares, englobando ndo
s6 os aspetos médico-cirdrgicos, mas também os aspetos
sociais, educacionais e ocupacionais, de forma a alcangar a
melhor qualidade de vida para estes doentes.?

A estratégia de selecdo dos doentes para tratamento
cirdrgico ndo é consensual, sendo que alguns autores
advogam a seriagdo clinica e outros a seriagdo imagio-
légica.* Para além disso, pensa-se que num pequeno
numero de casos possa haver resolugdo espontanea da
MC-I, principalmente em criangas mais novas.*?

No doente em questdo, optou-se pela vigilancia clinica e
imagioldgica (repeti¢do anual da RM encefalica e medu-
lar) e pelo reinicio de fisioterapia (para aliviar a contra-
tura do musculo esternocleidomastoideo). Constatou-se
uma melhoria discreta da amplitude dos movimentos
cervicais. Apesar do doente apresentar torcicolo no con-
texto de uma neuropatia craniana provavel, condicdo
gue segundo uma seriacdo exclusivamente clinica colo-
caria o doente no grupo de cirurgia descompressiva,**
decidiu-se pelo seguimento conservador pela baixa
idade do doente e possibilidade de resolu¢do esponta-
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nea com o crescimento diferencial entre o cerebelo e o
cranio (mais nitido entre os 2 e 3 anos de idade).* Em
relacdo a seriagdo imagioldgica, é realizada através da
RM da transi¢do occipito-cervical com contraste cine
phase, considerando o grau de obstrugdo do fluxo do
liquido cefalorraquidiano ao nivel do foramen magnum.
Alguns autores advogam a sua realizacdo em todos os
doentes com MC-I, enquanto outros defendem que, nos
doentes assintomaticos ou oligossintomaticos, s6 deve
ser repetida na auséncia de sinais neuroldgicos ou em
doentes com siringomielia.* No caso relatado, repetiu-se
a RM com estudo de fluxo de liquido cefalorraquidiano
cine phase aos 55 meses, que revelou uma interrupgao
parcial da circulagdo do liquido cefalorraquidiano (ao
nivel da vertente posterior da jungdo cranio-cervical). A
deslocacdo das amigdalas era sobreponivel ao exame pré-
vio, mantendo-se uma atitude conservadora. Sera realizada
cirurgia descompressiva da fossa posterior se persistir desvio
cervical apesar do crescimento, ou se houver agravamento
imagioldgico (identificagdo de progressdo de invaginagdo
das amigdalas ou aparecimento de siringomielia) ou clinico.
Nos doentes com MC devem ser consideradas determi-
nadas precaug¢des, nomeadamente quanto a realizacdo
de puncdo lombar e de procedimentos cirdrgico-anesté-
sicos (como, por exemplo, intubacdes e posicionamen-
tos) e a importancia de evitar os analgésicos opioides.
Todas estas condi¢gdes aumentam implicitamente a pro-
babilidade de agravamento da desloca¢do das estrutu-
ras cerebelosas herniadas, com compressao da transicdo
bulbomedular e consequente agravamento clinico (bra-
dicardia, movimentos andmalos dos membros, hiperto-
nia, por vezes morte subita de causa neurogénica).>"’
Em conclusdo, realga-se a raridade do torcicolo como
forma de apresenta¢do da MC-I, apesar de este ser um
sinal frequente de varias entidades comuns em idade
pediatrica. Destaca-se a importancia do diagndstico e
orientacdo multidisciplinar precoce, procurando evitar
complicagdes por vezes irreversiveis.

s 3
O QUE ESTE CASO ENSINA

¢ A malformagdo de Chiari € uma etiologia rara de torcicolo, sendo
este igualmente raro enquanto sinal de apresenta¢do da doenga.

* A malformagdo de Chiari pode ser diagnosticada precocemente,
depois da exclusdo das causas mais frequentes de torcicolo,
sobretudo quando ndo existe melhoria com o tratamento
sintomatico ou quando coexistem outras alteragdes neuroldgicas.

e A histéria clinica e o exame objetivo sdo fundamentais para
seriagdo de exames complementares de diagndstico.

¢ O tratamento multidisciplinar, englobando especialmente aspetos
médico-cirurgicos, mas também os aspetos sociais, educacionais e
ocupacionais é fundamental.

e Devem ser tomadas determinadas precaugdes perante este

diagndstico, nomeadamente, aquando da realizagdo de pungdo

lombar e de procedimentos cirurgico-anestésicos em que se deve
\_evitar a utilizacdo dos analgésicos opioides. )
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