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CASO CLINICO/CASE REPORT
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Resumo

O torcicolo adquirido, na crianga, é uma manifestagdo clinica com amplo espetro
etioldégico, que inclui desde processos traumaticos, infeciosos ou inflamatérios, até
entidades ndo-musculoesqueléticas de origem neuroldgica, tumoral ou até oftal-
moldgica. Pode constituir a forma de apresentacdo de processos benignos e auto-
limitados, assim como de quadros progressivos e potencialmente fatais, pelo que
a identificacdo dos sinais de alarme, na colheita da histéria clinica e na realizacdo
do exame objetivo a crianga, é obrigatdria. Também é essencial para o diagndstico
diferencial a distincdo entre um torcicolo intermitente (paroxistico) ou persistente
no tempo, assim como a verificagdo da variacdo da sua lateralidade e da recorréncia
dos episédios. Apresenta-se um caso clinico ilustrativo de um torcicolo de etiologia
tumoral, numa crianca do género feminino, de 16 meses de idade, com um qua-
dro clinico arrastado, com necessidade de avaliacao interdisciplinar e investigacao
complementar, para definicgdo de um diagndstico e de uma estratégia terapéutica
dirigida.

Abstract

Acquired torticollis in children is a clinical manifestation with a wide etiological
spectrum, which ranges from traumatic, infectious or inflammatory processes, to
non-musculoskeletal entities of neurological, tumoral or even ophthalmological ori-
gin. It can constitute the form of presentation of benign and self-limiting processes,
as well as progressive and potentially fatal conditions, so the identification of alarm
signs, in the collection of the clinical history and in the performance of the objective
examination of the child, is mandatory. It is also essential for the differential diag-
nosis to distinguish between intermittent (paroxysmal) or persistent torticollis over
time, as well as verifying the variation in its laterality and the recurrence of episodes.
We present an illustrative clinical case of torticollis of tumor etiology, in a female
child, aged 16 months, with a prolonged clinical picture, in need of interdisciplinary
evaluation and complementary investigation, to define a diagnosis and a targeted
therapeutic strategy.
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Introducao

O termo “torcicolo” é utilizado para definir, de uma
forma bastante abrangente, o achado clinico de postu-
ra anormal e involuntaria do pescoco.' Em varios casos
(mas nao todos) esta implicado o musculo esternoclei-
domastoideu (ECM), cujo encurtamento ou espasmo
condiciona esta postura cervical anémala.? Embora es-
teja classicamente envolvido no torcicolo congénito do
lactente, no caso do adquirido os grupos musculares
implicados e as etiologias subjacentes sao mais variaveis.

Em idade pediatrica, a causa traumatica é a mais fre-
quente para o torcicolo, seguindo-se a infeciosa. Con-
tudo, existem doencas neuroldgicas, neoplasicas, oftal-
moldgicas, reumatoldgicas e mesmo psiquiatricas que
podem cursar com esta manifestacao clinica.

Caso Clinico

Apresenta-se o caso de uma crianga do género fe-
minino, de 16 meses de idade, previamente saudavel,
com um crescimento estaturo-ponderal e um desenvol-
vimento psicomotor normativos para a idade, que foi
referenciada ao servico de urgéncia para avaliacao pela
Neuropediatria, por apresentar um torcicolo com cerca
de um més de evolugao.

Inicialmente, foi notada pelas educadoras, na creche,
uma alteragdo da sua postura e mobilidade, logo apds
o regresso de um periodo de isolamento, por ter con-
traido uma infecao pelo virus SARS-CoV-2. Progressiva-
mente, iniciou um quadro de anorexia, irritabilidade, al-
teracdo do padrao do sono (com despertares noturnos
frequentes) e tosse, tendo sido avaliada no servico de
urgéncia do hospital da area de residéncia e medicada
com um anti-histaminico. Por nao haver melhoria, foi
novamente avaliada pela Pediatria, ja com um torcico-
lo evidente, tendo sido diagnosticada uma otite média
aguda, motivo pelo qual iniciou tratamento com antibio-
terapia oral (amoxicilina e 4cido clavulanico), em regime
de ambulatério.

O quadro clinico continuou a agravar, persistindo o
torcicolo e associando uma alteracdo da marcha, com
quedas frequentes, anorexia e recusa alimentar impor-
tantes, o que motivou uma terceira observacao no hos-
pital da area de residéncia. Foi submetida a um estudo
de imagem, por tomografia computorizada (TC) cranio-
-encefalica, descrita como nado apresentando alteracoes
evidentes. Realizou também investigacdo analitica, que
foi normal. Teve novamente alta da urgéncia, mas a ma-
nutencdo das queixas motivou uma quarta observagao,
no contexto da qual foi feita a referenciacao ao Hospital
Pediatrico, para observacao pela Neuropediatria.

A admissio, apresentava um exame clinico preo-
cupante, identificando-se uma hipotonia axial, ndo se
mantendo sentada sem apoio, nem fazendo carga nos
membros inferiores. Era evidente um tilt cefalico para a
direita, com contratura do musculo esternocleidomas-
toideu esquerdo. Apresentava uma pobreza de movi-
mentos espontaneos, com franca irritabilidade perante
a minima manipulacdo, definindo-se uma tetraparésia
flacida, com reflexos miotaticos mais vivos nos mem-
bros inferiores e reflexo cutaneo-plantar (RCP) equivo-
co bilateralmente.

Além da confirmagao de uma perda ponderal de 900
g desde o inicio do quadro, o restante exame objetivo
nao apresentava mais alteracoes. Foi realizada investi-
gacao analitica (onde ndo se concretizou qualquer al-
teracdo) e solicitada uma ressonancia magnética (RM)
cranio-encefilica e cervical, que revelou uma volumosa
lesdao expansiva medular, entre a transicdo bulbomedu-
lar e o nivel D5-D6, com |5xI | mm de maiores didme-
tros transversais no plano axial (Fig. 1).

Figura 1. RM cervical, revelando a presenca de uma volu-
mosa lesdo expansiva estendendo-se da transicao bulbome-
dular ao nivel D5-Dé. A. Sagital T1, revelando a presenca de
uma area de moderado hipossinal (seta), que corresponde a
lesdo; B. Sagital T2, em que se identifica uma area de franco
hipersinal, heterogéneo, que condiciona uma expanséo da
medula e do canal medular (seta) e que corresponde a leséo
neoplésica. C. Axial T2/FLAIR, obtido a nivel de C7, em que
a area de hipersinal ocupa praticamente todo o diametro

da medula, identificando-se areas de heterogeneidade de
sinal (seta) no &mago da lesdo neoplésica. D. Sagital T1 apds
administracdo de gadolinio endovenoso, em que se observa
um realce marginal (seta) da lesdo.
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A crianca foi posteriormente submetida a uma ava-
liagao multidisciplinar — Neuropediatria, Neurorradiolo-
gia, Neurocirurgia e Oncologia — e admitida na Unidade
de Cuidados Intensivos, por necessidade de intervengao
anestesioldgica, para controlo da dor. A biépsia excisio-
nal da lesdo intra-axial confirmou o diagnéstico de astro-
citoma de baixo grau, sendo que o estudo molecular nao
permitiu identificar qualquer variante no codao 600 do
gene BRAF. Iniciou o protocolo de quimioterapia (vin-
cristina e carboplatina), dada a impossibilidade da ex-
cisdo cirurgica. Apesar do tratamento, registou-se um
incremento das dimensbes da neoplasia nas primeiras
semanas, motivo pelo qual se alterou o esquema tera-
péutico para irinotecano e bevacizumab, sob o qual se
observou uma melhoria clinica e imagiologica.

Discussao

Os tumores da fossa posterior constituem cerca de
50% das neoplasias intracranianas em criangas e ado-
lescentes,® sendo a maioria diagnosticada entre os 3 e
os || anos de idade.* O torcicolo pode ser a apresen-
tacdo inicial, segundo vérios estudos ji publicados.’* Os
mecanismos fisiopatoldgicos propostos para o torcicolo
como manifestacdo clinica de tumores da fossa poste-
rior e medula cervical sdo varios: distonia cervical por
lesdes no talamo, corpo estriado, mesencéfalo, cerebe-
lo (particularmente do vérmis e nlcleo fastigial) e das
vias motoras descendentes'3®; irritacdo e estiramento
da dura-mater, inervada por ramos ascendentes dos pri-
meiros nervos cervicais®; e compressao do nervo aces-
sério.?

Os principais tipos envolvidos, na idade pediatrica
e por ordem de prevaléncia, sio o meduloblastoma
(30%-40%), o astrocitoma pilocitico (25%-35%), o
glioma do tronco cerebral (209-25%) e o ependimo-
ma, em 10%-15% dos casos.* A sua localizagio especi-
fica no sistema nervoso central e outras caracteristicas
radiolégicas sao Uteis no diagndstico diferencial, sendo
a bidpsia lesional necessaria para a confirmagao do tipo
histolégico implicado e definicao de um plano terapéu-
tico. O atraso no diagndstico contribui para uma dete-
rioragao neurolégica progressiva e para o aumento das
dimensdes tumorais, o que dificulta a respetiva aborda-
gem cirurgica, dai resultando um pior prognédstico.

Apresentamos o caso de uma crianga com um qua-
dro clinico com um més de evolugao, com varios sinais
de alarme, que provavelmente foram surgindo por pro-
gressao da doenca: torcicolo persistente, défices focais
no exame neuroldgico, regressdo do desenvolvimento
psicomotor (hipotonia axial, auséncia de marcha auté-

noma ja adquirida), perturbagao do sono e apetite, re-
percussao ponderal, dor intensa e varias idas ao servico
de urgéncia. Admite-se que a existéncia de um perio-
do de isolamento profilatico (por infecao causada por
SARS-CoV-2) e um diagnéstico de otite média aguda,
também uma causa de torcicolo adquirido na crianga,
possam ter contribuido para o tempo de evolugao sin-
tomatoldgica. A extensdo da lesdo ndo permitiu uma
abordagem cirdrgica do tumor (terapéutica de eleicao),
tendo-se optado necessariamente pela quimioterapia,
sendo que o primeiro esquema de tratamento proposto
também nao foi bem-sucedido.

Nestes casos, o progndstico é essencialmente de-
pendente do tipo de tumor e do grau/classificacao histo-
patoldgica. Apesar da lesdao extensa, este caso apresenta
melhor prognéstico vital por ser um tumor de baixo
grau,” com uma morbilidade a longo prazo variavel. Ain-
da que n2o seja uma situacao clinica frequente, ilustra a
possibilidade de tumores da fossa posterior e medula
cervical serem causa de torcicolo adquirido, na crian-
ca. Uma histéria clinica detalhada, um exame objetivo
completo e uma discussao multidisciplinar sao essenciais
para minimizar o frequente atraso diagnéstico desta si-
tuagao clinica.

Deste modo, destacam-se as seguintes particularida-
des na abordagem da crianca com torcicolo adquirido®

| — Distingao entre torcicolo paroxistico versus
persistente: é importante distinguir entre um
torcicolo persistente no tempo e um torcicolo
paroxistico, com um intervalo livre e um perio-
do assintomatico entre os episédios, o que pode
ser muito sugestivo de alguns diagnésticos, como
sejam torcicolo paroxistico benigno (TPB) da
infancia, torcicolo de causa muscular, sindrome
de Sandifer (postura anémala do pescoco como
atitude antdlgica, em resposta a episodios de
refluxo gastroesofagico), torcicolo induzido por
farmacos, de causas metabdlicas e sindromes
conversivas.

2 - |dade da crianga: num lactente ou crianca pe-
quena (excluindo um torcicolo congénito, que
pode nao ser evidente logo apés o nascimento),
as causas mais frequentes sao o TPB, a sindro-
me de Sandifer e o torcicolo ocular (como me-
canismo compensatoério de eviccdo de diplopia
na visdo binocular, de correcao de defeitos de
campo visual e de estabilizacao de nistagmo ou
ambliopia); na crianca em idade escolar e no
adolescente, os torcicolos de causa muscular e
associados a infecoes respiratorias superiores
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sao mais prevalentes.

3 — Momento de manifestacao: o surgimento do tor-
cicolo ao despertar ¢ caracteristico do torcicolo
de causa muscular, enquanto a sua correlacdo
com o periodo poés-prandial se associa a sindro-
me de Sandifer.

4 — Tempo de evolucdo: um torcicolo de causa mus-
cular é autolimitado, com uma duragao geral-
mente inferior a uma semana e com melhoria
com tratamento anti-inflamatério; a persisténcia
ou recorréncia dos episddios exclui, em geral,
esta hipétese diagndstica e obriga a exclusao de
uma etiologia estrutural ou infeciosa subjacente?;

5 — Traumatismo associado.

E também essencial pesquisar sintomas associados ao

torcicolo:

| — Febre: sugere uma etiologia infeciosa ou inflama-
téria, sendo fundamental a exclusio de um foco
sético otorrinolaringolégico ou osteoarticular; as
infecoes associadas vao desde amigdalites, otites
ou adenites cervicais até doencas mais graves,
como meningites, espondilodiscites, osteomieli-
tes ou abcessos retrofaringeos.

2 - Cefaleia: se intensa e progressiva, com despertar
noturno ou de predominio matinal, com vémitos
concomitantes, alteracdo do padrdao de marcha,
convulsdes ou défices neuroldgicos focais, pode
alertar para uma causa neurolégica, como pode
efetivamente ser um tumor do sistema nervoso
central (SNC).

3 — Refluxo gastroesofagico: num pequeno lactente
com refluxo e episdédios de torcicolo intermi-
tentes, a sindrome de Sandifer é a hipétese mais
provavel.

4 — Histéria recente de infecao ou cirurgia da cabe-
ca e pescoco: neste contexto, pode ocorrer uma
subluxacdo da articulagdo atlantoaxial (sindrome
de Grisel), na auséncia de um traumatismo sub-
jacente; ocorre por inflamacdo dos tecidos adja-
centes as vértebras cervicais Cl e C2 e conse-
quente hiperlaxidao e relaxamento do ligamento
transverso interarticular’; apresenta-se como um
torcicolo doloroso e irredutivel, podendo confir-
mar-se o diagndstico com recurso a exames de
imagem.

5 — Consumo de farmacos: alguns farmacos, como a
metoclopramida® e alguns neurolépticos, causam
reacdes distonicas cervicais, entre os seus efeitos
adversos.

6 — Antecedentes pessoais da crianca, fisiolégicos
(crescimento  estaturo-ponderal, desenvolvi-
mento psicomotor) e patoldgicos: a sindrome de
Down, a sindrome de Marfan ou doengas meta-
bdlicas (como as mucopolissacaridoses, em que
ha uma hiperlaxidao ligamentar que confere uma
instabilidade da articulagao atlanto-axial) podem
cursar com torcicolo frequente; uma crianga pe-
quena com um aumento do perimetro cefalico®,
com cruzamento ascendente na curva de percen-
tis, deve ser considerada como tendo um sinal de
alarme, mesmo para o eventual diagndstico de
uma lesao ocupante de espago subjacente.

Por fim, ha determinados antecedentes familiares de
relevo, que devem também ser considerados, como seja
uma histéria familiar de enxaqueca ou de qualquer um
dos seus equivalentes em idade pediatrica. Neste caso, o
TPB até constitui um deles e a histéria familiar de enxa-
queca pode facilitar o diagndstico. Também as doencas
autoimunes e reumatoldgicas, se presentes na familia,
podem gerar pistas diagndsticas: apesar de ser rara, esta
descrita na literatura a apresentagao inicial de uma artrite
idiopatica juvenil sob a forma de um torcicolo.’

Relativamente ao exame objetivo da crianga com tor-
cicolo, é de particular importancia a avaliacdo da cabeca
e pescogo, nomeadamente da mobilidade cervical ativa
(a mobilidade passiva, se avaliada, requer cuidado pelo
risco de subluxagao vertebral), a do trato respiratério
superior (inspecao da orofaringe, otoscopia), a palpacao
cervical (espessamentos musculares, adenopatias) e da
coluna vertebral, o exame oftalmolégico e, claro, o exa-
me neurolégico completo. Neste dominio, sao achados
relevantes? os défices motores ou sensitivos de caracter
focal e as alteracoes do padrao de marcha, que podem
sugerir lesdes neoplasicas da fossa posterior e medula
cervical. Num contexto pés-traumatico, estas altera-
¢6es podem sugerir uma lesdao com a mesma topografia,
mas resultante de um hematoma, por exemplo. A exis-
téncia de pontos dolorosos na coluna vertebral pode in-
dicar a presenca de fratura, subluxagdo ou infecao sub-
jacente. Estridor, disfagia, sialorreia e abaulamento do
palato podem ser sugestivos da presenga de um abcesso
retrofaringeo. Sinais de dificuldade respiratéria e altera-
coes da auscultacdo pulmonar podem apontar para um
diagnostico de pneumonia do lobo superior, que pode
associar-se a cervicalgia e torcicolo. Alteragdes ao exa-
me ocular, como papiledema (fundoscopia), nistagmo
(associado ao spasmus nutans), estrabismo e anisocéria
podem também apontar para uma causa especifica para
o torcicolo.
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Consoante as hipéteses diagnésticas, devem ser pon-
derados os exames complementares, se necessarios, que
podem incluir investigacdo analitica e imagiologia cervical
(radiografia, TC e/ou RM cranio-encefalica e/ou cervical).
A avaliagdo multidisciplinar pelas diversas especialidades
— Ortopedia, Neuropediatria, Otorrinolaringologia, Of-
talmologia — deve ser ponderada caso a caso.

Conclusao

O torcicolo adquirido em criangas constitui um sinal
clinico que pode ter uma multiplicidade de condi¢ées
subjacentes, ndo devendo ser encarado como um diag-
néstico final. Pode representar o primeiro sinal de um
tumor da fossa posterior ou da medula cervical, em
qualquer idade, entre outras situagdbes que pdoem em
risco a vida da crianca. E indispensavel um exame objeti-
vo completo, um exame de imagem se o torcicolo se as-
sociar a sintomas neurolégicos de novo e uma discussao
multidisciplinar, nos casos em que se identifiquem sinais
de alarme. Os clinicos devem estar familiarizados com a
multiplicidade de situagbes que podem estar subjacen-
tes a um torcicolo numa crianga e s6 assim se podera

minimizar a morbimortalidade associada. B
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