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Abstract

Background: Craniocervical junction pathology is infrequent in daily neurosurgical
practice. In general, most of these lesions are of traumatic or rheumatic origin.
Atlantoaxial instability of inflammatory origin (Grisel syndrome) is a rare entity of
which only 16 adult cases have been reported in the literature. This pathology
is characterized by the development of an osteolytic lesion at the level of the
atlantoaxial joint after an infectious event, usually of the upper airways.

Case Description: We present the case of a 76-year-old patient who

attended our office for clinical symptoms of spinal instability secondary to an Access this article online
osteolytic lesion, with involvement of C1 and C2. The symptomatology began Website:

after an infectious respiratory process. A posterior cervical occiput fixation www.surgicalneurologyint.com
and an endoscopic transnasal odontoidectomy with anterior decompression DOL:

10.4103/sni.sni_281_17
Quick Response Code:

were performed. The patient evolved with complete resolution of symptoms.
The cultures were negative, and the pathological anatomy study concluded
nonspecific inflammatory changes.

Conclusion: Until a few years ago, the only option to address this pathology was
the transoral pathway with microsurgical technique. Nowadays, endoscopy offers
many technical advantages. This is an option to be considered when planning
approaches to craniocervical junction.
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Resumen

Introduccion: La patologia de la unién craneo-cervical es poco
frecuente en la practica neuroquirdrgica diaria. En general la mayor
parte de estas lesiones son de origen traumatico o reumatoldgico. La
inestabilidad atlanto-axial de origen inflamatorio (Sindrome de Grisel)
es una rara entidad de la que solo se han reportado 16 casos adultos
en la literatura. Esta patologia se caracteriza por el desarrollo de una
lesion osteolitica a nivel de la articulacion atlanto-axoidea posterior
a un evento infeccioso, generalmente de las vias aéreas superiores.

Descripcion del caso: Presentamos el caso de una paciente de 76
afios quien concurre en consulta por un cuadro clinico de inestabilidad
craneo espinal secundaria a una lesidn osteolitica, con compromiso
de C1y C2. La sintomatologia comenzd posteriormente a un proceso
infeccioso respiratorio. Se realizé una fijacidon occipito-cervical
posterior y una Odontoidectomia con descompresion anterior por
via endoscopica transnasal. La paciente evoluciond con resolucion
completa de los sintomas. Los cultivos fueron negativos y el estudio
de anatomia patolégica concluyd cambios inflamatorios inespecificos.

Conclusién: Hasta hace algunos pocos afos la unica opcién para
abordar esta patologia era la via transoral con técnica microquirdrgica.
Hoy en dia la endoscopia nos brinda muchas ventajas técnicas por
lo que constituye una opcion a tener en cuenta en la planificacion de
los abordajes a la unién craneo-cervical.

Palabras claves: Artrodesis occipito cervical, abordaje transnasal,

Grisel, inestabilidad cervical, odontoidectomia endoscépica.

INTRODUCCION

La inestabilidad atlanto-axoidea inflamatoria (IIAA)
es una rara entidad que afecta a pacientes de edad
pedidtrica, posteriormente a una condicién inflamatoria
o infecciosa de la regién crdneo facial o cervical. Esta
patologia es conocida como Sindrome de Grisel, en
honor al otorrinolaringélogo francés que la describio
en 1930 en dos pacientes pedidtricos.”* El 90% de los
casos reportados, son en menores de 21 afios. Si bien
el tratamiento en este grupo etario es conservador, los
escasos reportes de pacientes adultos (16 en toda la
literatura)!"” sugerirfan que el tratamiento quirdrgico
serfa el mds adecuado.l®”

El abordaje cldsico a la regién odontoidea comprende
la via trans-oral guiada por microscopio. Lsta técnica
presenta algunas dificultades, como la limitacién en la
apertura bucal, la presencia del tubo endotraqueal en
canal de trabajo y la gran cantidad de gérmenes presentes
en la orofaringe. La introduccién de la endoscopia ha
permitido modificar el “estado del arte” de esta cirugia,
cambiando los conceptos establecidos y permitiendo
mejorar los resultados.!®!

Presentamos un caso en el cudl la fijacién occipito
cervical seguida de una reseccién endoscépica transnasal
de la apéfisis Odontoides y del tejido inflamatorio nos ha
permitido abordar en forma segura y eficaz una patologia
compleja, con buena respuesta al tratamiento.

DESCRIPCION DEL CASO

Una paciente femenina de 76 afos, con antecedentes
de hipertensién, Diabetes tipo I, ex - tabaquismo vy
obesidad fue derivada a nuestra institucién en marzo
de 2015 por presentar dolor progresivo suboccipital
con impotencia funcional de dos meses de evolucién,
sin foco neurolégico. Refirié haber cursado un cuadro
infeccioso de vias aéreas superiores previo al inicio de
la clinica.

El cuadro progres6 hasta producirle dificultades en
la movilizacién debido al dolor que generaba la carga
axial y los movimientos cervicales de flexo-extension.
La paciente se desplazaba por trayectos cortos de 5-10
metros con auto sujeciéon cefdlica, por lo que se coloco
un collar cervical de Filadelfia (con mejoria clinica leve).
Se planted diagnéstico diferencial entre lesion tumoral vs
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lesién infecciosa inflamatoria (debido a que presentaba
un laboratorio con leucocitosis de 14.200).

Se descarté el diagndstico de artritis  reumatoidea
por laboratorio y se realiz6 un screening oncolégico
descartando la presencia de lesiones tumorales primarias
o secundarias.

Se realizaron TAC, RMN y Centellograma 6sco. En
la. TAC multislice se comprobé la destruccion dsea
de la odontoides y parte de las masas laterales y arco
anterior del atlas [Figura 1]. La RMN de alto campo
sin y con contraste informd: “lesion osteolitica que
compromete apéfisis odontoides, arco anterior y masas
laterales del atlas asociada a tejido blando que protruye
hacia el conducto raquideo disminuyendo su didmetro
antero posterior, captacién de contraste a ese nivel, sin
compresion medular” [Figura 2]. El centellograma 6seo
informé: “hipercaptaciéon de alto rango en proyeccién

C1-C2” [Figura 3].

Si bien los valores de ADI neutro (1 mm) y BDI (4 mm)
fueron normales para la edad, no se pudicron realizar
imdgenes dindmicas por el dolor que presentaba a la
movilizacién.

Debido a que la lesion comprometia toda la apofisis
odontoides, el arco anterior y las masas laterales del
atlas, consideramos que estaban afectadas: a) las
inserciones de los ligamentos alares (que van desde la
punta del odontoides a la cara medial de cada céndilo
occipital limitando la rotacién axial del occipital) y, b)
las inserciones del ligamento cruciforme al menos en
los extremos laterales (que constituyen el ligamento
transverso, siendo el responsable de limitar la traslacién
anterior del atlas respecto el axis) y superior.

Por lo expuesto se interpreté el caso como una
inestabilidad occipito - Cl1-C2 secundaria a lesién
osteolitica de la articulacion atlanto-odontoidea, sumado
a la lesion condilar.

En primer término se realizé una fijaciéon occipito-cervical
por via posterior. Para lograr que la fijacién quede en
posicién correcta, se dibujé una linea tanto de frente
como de perfil sobre la piel de la paciente sentada en una
posicién cémoda [Figura 4]. Luego al posicionarla sobre
la camilla quirdrgica en dectbito ventral y fijarla con el
cabezal de Sugita® se respetaron estas referencias. Se
coloc6é monitoreo neurofisiolégico y potenciales evocados
de nervio Hipogloso. Se realizé una artrodesis C2-C6 con
tornillos a masas laterales y barras. Este sistema se conect6
a un sistema de placas occipitales independientes. Se
realiz6 una decorticacién de las ldminas vertebrales y del
hueso occipital y colocé injerto 6seo autélogo [Figura 5].

Posteriormente, en el mismo acto quirdrgico, se
coloc6 a la paciente en dectbito dorsal para iniciar el
procedimiento endoscépico.
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Figura 1: TAC multislice preoperatoria (captura de pantalla del
Osirix®): se observa el compromiso de la odontoides, el arco
anterior y las masas laterales del atlas

Figura 2: RMN pre-operatoria en secuencias T2 (izq.) y STIR
(der.): se observa la presencia de una lesion osteolitica a nivel
de la articulacion atlanto-odontoidea, presencia de fragmentos
compatibles con secuestros 6seos,aumento de tejidos que rodean
a la articulacién y comprometen el canal espinal

. el £F
Figura 3: Centellograma: se observa hipercaptacion de alto rango
en proyeccion CI-C2

Para decidir la via de abordaje endoscépica (transoral vs
transnasal) se trazé en los estudios de la paciente la linea
“naso-palatina” o “Kassam line” (que va desde el borde
inferior de los huesos propios de la nariz al borde posterior
del paladar duro) y nos permite proyectar hasta donde llega
la parte mds baja de la columna cervical a la que tendriamos
acceso desde la nariz [Iigura 6]. Debido a que en la paciente
la linca naso-palatina llegaba hasta por debajo del arco
anterior del atlas, optamos por la via nasal que tiene ademas
la ventaja de tener menor tasa de infecciones debido a la
distinta flora respecto la cavidad bucal.
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El acceso endoscépico endonasal al foramen magnum,
arco del atlas y apéfisis odontoides es relativamente
simple. Para ampliar el corredor quirdrgico lateralizamos
ambos cornetes inferiores mediante  luxo-fractura.
A continuacién realizamos una septectomia posterior
mediante fresado de alta velocidad. Esto permite mayor
comodidad en el trabajo, permitiendo asi un abordaje
binarinal y con cuatro manos. Luego ecfectuamos una
incisién en U invertida en pared posterior de rinofaringe,
con tallado de colgajo de base inferior con aguja de
colorado. Seccionamos la mucosa, musculo longus capitis
¢ inserciones ligamentarias hasta exponer el anillo de C1.
A ese nivel nos encontramos con una lesién osteolitica
del arco de Cl y de la odontoides con fragmentos dscos
rarefactos y material de aspecto mucopurulento. La
apéfisis odontoides se encontraba con la cortical anterior
conservada parcialmente pero una vez resecada sc
encontraron por detrds numerosos fragmentos de hueso
sueltos rodeados de una secrecion purulenta (TAC vy
RMN) [Figuras 2 and 3]. Se enviaron multiples muestras

Figura 4: Marcacion de las lineas de referencia sobre la piel, con la
paciente despierta

Figura 6:Trazado de la linea naso-palatina (“Kassam line’’) en los
estudios de la paciente,donde se observa que el abordaje transnasal
permitiria en esta paciente acceder a la patologia

a cultivos (gérmenes comunes, hongos, bacterias acrobias
y anacrobias) asi como también a anatomia patolégica.
La secuencia quirdrgica completa puede observarse en la

Figura 7.

Para confirmar la localizacion utilizamos radioscopia
intraoperatoria [Figura 8]. Se logré una reseccién
completa del odontoides y la descompresion de las partes

blandas.

Luego de completada la odontoidectomia y toilette de
partes blandas, se colocaron trozos de Spongostin®,
reposicionamos ¢l colgajo realizado en el abordaje vy
se sell6 el defecto con cola de fibrina. Dado que la
nasofaringe no esta expuesta a la tension de la deglucion,
no es necesario suturar el colgajo. El procedimiento
se realiz6 enteramente con 6ptica de 09, sin necesidad

Figura 7:lmagenes intraoperatorias donde se observa la secuencia
del abordaje y la reseccion (de arriba abajo y de izquierda a derecha):
mucosa de rinofaringe (a), colgajo de base inferior (b), seccion del
plano muscular prevertebral (c),seccién del plano ligamentario (d),
visién frontal del odontoides donde se observa la salida de material
aparentemente purulento en el margen izquierdo y el disector
colocado por detras a la derecha (e), y finalmente los fragmentos
6seos suelto (f)

St
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Figura 8:lmagen radioscépica intraoperatoria donde se observa la
fijacion posterior previamente realizada y el satisfactorio acceso a
la region odontoidea por via anterior

de endoscopios angulados. No se produjo ninguna
complicacién  intraoperatoria.  Fl  defecto  cicatrizo
satisfactoriamente con crecimiento de mucosa sobre el
mismo.

Los cultivos tomados fueron negativos. La anatomia

fos s [« . ;o
patolégica informé: “fragmentos de tejido de granulaciéon
reparativo, mal preservado, con extravasacion de hematies
y componente inflamatorio activo, que aloja espiculas
de tejido dseo desvitalizado...”, “no se observan atipias,
neoplasia ni malignidad.”

La evolucién de la paciente fue favorable, sin presentar
foco deficitario neurolégico y con resolucién total de
su dolor preoperatorio. En la Figura 9 se observan las
imdgenes post operatorias del mismo. En la TC se puede
observar la reseccién odontoidea en sus planos sagital,
axial y coronal con una buena reseccién y descompresion
del canal.

Al dltimo control la paciente se encuentra totalmente
asintomatica.

Revision De La Literatura

Se realiz6 una revision de la
como base de datos PubMed (http:/www.ncbi.nlm.
nih.gov/pubmed/)'®  Se  utilizaron como  palabras
clave: “atlantoaxial AND instability” y “grisel AND
syndrome” resultando 884 articulos. Se revisaron los
titulos y abstract de los articulos que resultaron de la
basqueda, y se tomaron en consideracién aquellos con
reporte de casos de pacientes mayores a 18 afios y que
tuvieran inestabilidad cervical clinica o imagenoldgica.
Se obtuvieron los textos completos de aquellos que
cumplieron con los criterios y fueron revisados. Se
excluyeron los articulos con infecciones asociadas como
discitis, flemén, patologia congénita, reumatoldgica
o trauma. A su vez también se revisaron las citas
referenciales de los casos, si estos no estaban en el articulo

literatura usando
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Figura 9:TAC post operatoria donde se observa la odontoidectomia
vista en un plano sagital, axial y coronal. Se puede observar, a su
vez, el sistema de fijacion occipito cervical

original. Se encontraron 16 casos que coincidicron con
los criterios mencionados [Tabla 1].52%

DISCUSION

La unién craneo cervical puede afectarse  por
numerosas patologias incluyendo artritis reumatoidea,
traumatismos, espondilitis anquilosante, alteraciones
congénitas  (malformaciéon de  Chiari, Sindrome
de Klippel-Ieil entre las mds comunes), osteitis
deformante (Paget), tumores benignos o malignos,
infecciones, artritis psoridsica, etc.l” El Sindrome de
Grisel (o Inestabilidad Atlanto Axoidea Inflamatoria) es
una entidad poco conocida que afecta principalmente
a adolescentes o nifios posteriormente a un episodio
infeccioso  de la  region naso-faringea u oido, o
bien luego de intervenciones quirdrgicas de estas
regiones (mastoidectomias o adenoidectomias).

En adultos solo se han reportado 16 casos en la literatura
mundial que incluyen como factores desencadenantes:
endocarditis, sinusitis, abscesos retrofaringeos y faringitis.
Si bien lleva su nombre en honor al otorrinolaringélogo
francés Grisel que publicé dos casos infantiles en 1930, Sir.
Charles Bell™ describié por primera vez esta condicién
en 1830 posterior a una ulcera faringea de probable
origen sifilitico. La fisiopatologia no estd definida, pero
todas las teorfas se refieren a la relaciéon existente entre el
drenaje venoso de las venas faringo-vertebrales y el plexo
venoso peri-odontoides.

Independientemente de la causa, la inestabilidad C1-2
se produce solo si estd afectado el ligamento transverso,
y la occipito cervical cuando ademds el vértice de la
odontoides estd desprendido del cuerpo ya que los
ligamentos alares y apical unen la odontoides con el
occipital.”! Si bien la bibliografia es muy escasa, en
general se considera que en los chicos el tratamiento
preferido es conservador mientras que en la poblacién
adulta la estabilizacién precoz serfa mds adecuada debido
a una tasa mds alta de pseudo artrosis®* e inestabilidad
con la inmovilizacién sola.l>!H151%]

En nuestro caso, la edad de la paciente, las comorbilidades,
el bajo stock dsco y la listesis leve anterior C3 C4 fueron
elementos claves al tomar la decision de realizar una
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Tabla 1: Se exponen los 16 casos clinicos reportados hasta el momento y sus caracteristicas

Enfermedad de Sintomas Edady Sexo  Germen Tratamiento y Referencia
Base Evolucién
Sifilis Inestabilidad  Masculino T. Pallidum Hallazgo autopsia  Bell, Green, 183311
Sinusitis Cervicalgia 46, Masculino  Propinobacterium Collar de Filadelfia Boole et al., Arch Otolaryngol Head Neck Surg,
200312
Faringitis Cervicalgiay 22, Masculino  Streptococo Halo vest Clark et al., Spine, 200813
Disfagia
Otitis externa Otalgia y 78, Masculino  Cultivo Negativo Artrodesis Doshi et al., J Laryngol Otol, 200714
Disfagia Occipito
Cervical (C4)
Faringitis Cefaleay 30, Femenino  Cultivo Negativo Collar de Filadelfia Guleryuz et al., Clin Neurosci, 200215
rigidez 6 meses
Fiebre Reumatica Compromiso 22, Masculino ~ Se Desconoce Hallazgo autopsia  Handyside, Edinb Med Surg J, 184016
Respiratorio
Se Desconoce Cervicalgiay 18, Femenino  Se Desconoce Traccion cervical ~ Hunter, J Bone Joint Surg Br, 196817
Hemiparesia 2 semanas y
fusion C1 - C2
Faringitis Cefaleas, 66, Masculino  Estafilococo Laminectomia y Pereira et al., Br J Neurosurg, 201018
Cuadriparesia posterior fusion
y disfagia C1-C2
Faringitis Disfagia y 24, Masculino  Estreptococo Halo Vest por 8 Robertson et al., Orthopedics, 198719
Fiebre semanas
Amigdalitis Torticolis, 22, Masculino  Diplococo gram Traccion cervical ~ Swanberg, JAMA J Am Med Assoc, 191920
Dolor negativo sin respuesta.
Rehuso otro
tratamiento
TBC Cervicalgia 77, Femenino  Sin Rescate Collar de Filadelfia Ugur et al., Acta Neurochir (Wien), 200321
6 semanas, mala
evolucion. Rehusa
otro tratamiento
Catarro de vias Cervicalgiay 62, Femenino  Sin Rescate Traccion cervical ~ Wilson et al., Ann Otol Rhinol Laryngol, 198722
aéreas superiores  Cuadriparesia 4 meses y collar
rigido
Faringoamigdalitis Cervicalgia 50, Femenino  Sin Rescate Halo vest Youssef et al., Can J Neurol Sci J Can Sci
por 3 meses, Neurol, 200923
Artrodesis
C1-C2
Absceso Trastornos 53, Masculino  Gramm negativos Atrodesis C1-C2 Idem
retrofaringeo del sensorio
Endocarditis Cervicalgiay 71 afos, Cultivo Negativo Collar de Aspen Mena Kerolus, MD, et al. Neurosurgery 20152
torticolis masculino 8 Semanas y
Atrodesis C1 - C4
Otitis media y Cervicalgiay 35 afos, Mujer  Staphylococcus aureus  Artrodesis C1-C2  Idem
extraccion molar ~ Fiebre

fijacién occipito-cervical hasta C6 y no realizar una
fijacion corta.

Respecto a los estudios por imdgenes de la patologia de la
charnela occipito-cervical, éste se realiza con Rx simples,
TAC y RMN La radiografia es util como estudio dindmico
de la unién cranco espinal. La RM es considerada como
el procedimiento con mayor sensibilidad y especificidad
diagnéstica, especialmente para evaluar el compromiso de
partes blandas. El compromiso 6seo se observa claramente
en la TAC. El uso de las nuevas herramientas de
informdticas (Osirix®) nos permiten una reconstruccion

3D, exponer los 3 planos a la vez y marcar en cada uno de
ellos Ia lesion en simultdneo contribuyendo a entender la
anatomia de la misma [Figura 3]. Durante la planificacién
de este abordaje es importante evaluar la anatomia de la
Arteria Carétida Interna (ACI) parafaringea, ya que la
distancia entre estas limitan el corredor quirtrgico.l” vy
la existencia de una ACI parafaringea anémala puede ser
causa de una catdstrofe intraoperatoria.

El abordaje anterior a la unién craneo-cervical
tradicionalmente se realizaba por via facial, sub-labial
o trans-oral microquirdrgica, la mayorfa de los cudles
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requerian  incision mandibular.® Este tiene
algunas desventajas que han hecho que se utilice en casos
muy puntuales. Uno de los principales inconvenientes
es que a través de la boca se expone el campo
quirtdrgico a una flora bacteriana multiple aumentando
considerablemente las chances de infeccion. La cavidad
nasal contiene menos flora, y la misma es ademds de
menor virulencia.'"! Otro inconveniente es la limitacion
del campo quirtrgico y la necesidad de mantener la
boca abierta mediante el uso de separadores especiales,
esto sumado a la complejidad que agrega la intubacién,
debiendo utilizar segin el caso la intubacién nasal, oral

o incluso la traqueostomia."*!

acceso

Debido al hecho de que el dngulo de abordaje es de arriba
abajo, es decir paralelo al paladar blando, éste nunca se
ve afectado durante la cirugia endoscopica transnasal.[®!
Para determinar si este abordaje nos va a dar acceso a la
patologia, es indispensable para la planificacion el trazado
de la linea naso-palatina (“Kassam line”) ya que ésta nos
va a marcar ¢l punto mas bajo de acceso con el abordaje
endoscopico.

Al dejar libre la cavidad bucal se utiliza la técnica
convencional de intubacién. Por otra parte, no se requiere
de instrumental especifico ya que se pueden utilizar
los convencionales (kerrison, pinzas de disco, etc.).
Otra ventaja de la endoscopia es la posibilidad de usar
Opticas para la vision lateral de 30° y 45° lo que amplia
notoriamente el campo quirtrgico.

Si bien en nuestro caso la apofisis odontoides se
encontraba practicamente toda fragmentada, cuando
la cirugia se realiza con el objetivo de la reseccién del
mismo, el drilado debe realizarse desde el vértice hacia
la base para no dejar fragmentos de hueso que deban
ser des-insertados de los ligamentos apical, alares y
transverso.

El monitoreo neurofisiolégico debe ser utilizado en
todos los pacientes con compresion bulbo-medular.
Los potenciales evocados sémato-sensitivos vy el
Electromiograma (EMG) del nervio hipogloso son las dos
herramientas mds importantes disponibles actualmente,
esto a pesar de que en el caso descripto no habia
compresion medular.

La neuronavegacién es util para la planificacién de la
incision en la mucosa y para guiarnos directamente
a la odontoides, disminuyendo el riesgo de lesién de
estructuras nobles.

Uno de los elementos mds criticos para el éxito de la
cirugia endoscépica endonasal es el desarrollo de un
equipo de cirujanos con experiencia en endoscopia y
cirugia de base de crdneo. Nosotros realizamos nuestras
cirugias con un otorrinolaring6logo entrenado en cirugia
endoscopica de base de cranco y de senos paranasales; y
tres neurocirujanos entrenados tanto en cirugia abierta de
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base de craneo como en endoscopia. En general operamos
ambos cirujanos (ORL - neurocirujano) del lado derecho
del paciente, en la posicién cldsica para endoscopia.

Si bien este tipo de abordajes no son los mas comunes
dentro de la cirugia endoscépica de base de crineo, lo
consideramos dentro de la curva inicial de aprendizaje
debido a la simplicidad de la técnica y la baja probabilidad
de lesion de estructuras nobles.

CONCLUSION

El abordaje endoscépico a la unién craneo-cervical es
una téenica en pleno desarrollo y evolucion. Lo reportado
hasta el momento en la literatura, dada la baja casuistica,
no permite buenas evidencias. Ejemplo de esto es que de
los casos reportados, cinco se trataron con collar cervical
y buena evolucién. Los diez restantes (debido a que uno
fue reportado en necropsia) tuvieron mala evolucién con
inmovilizacion aislada. Varios de estos pacientes fueron
tratados quirtrgicamente con fijacién cl c2 aislada,! en
nuestro caso la destruccion del condilo occipital alejaba
como opcidn esta técnica quirdrgica. Dada la edad de la
paciente y comorbilidades, en conjunto con la destruccion
osea, la inmovilizacién aislada tiene muchas chances de
fracasar como tratamiento dnico. 171921221

Fl abordaje trans-nasal, es muy simple y ademads brinda
un campo operatorio muy cémodo. El cierre no requiere
en general técnicas complejas ya que esta zona no estd
sometida a tensiones deglutorias.

Consideramos que estas caracteristicas hacen de esta
técnica una opcién a considerar durante la planificacién
de los abordajes a esta region.
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