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1. RESUMEN

El término “torticolis” proviene del latin (tortus collum), cuyo significado es “cuello
torcido”. Cuando esta deformidad postural del cuello es evidente en el nacimiento o poco
después del mismo, se denomina torticolis congénita. Esta patologia consiste en un
acortamiento unilateral del musculo esternocleidomastoideo que provoca la flexién
persistente de la cabeza de forma homolateral a la lesion y una consecuente rotacion
cervical en el lado opuesto. Por este motivo, también es conocida como “torticolis

muscular congénita”.

Generalmente, el cuadro se presenta después del nacimiento, durante los 2-3 meses de
vida del lactante, o en el periodo neonatal. En la mayoria de las ocasiones, se presenta de
forma aislada, aungque puede asociarse con otras patologias como la displasia congénita

de cadera hasta en un 20%.

La tasa de incidencia mundial varia entre el 0,3% y el 1,9%, siendo, a pesar de esas bajas
cifras, la tercera patologia ortopédica congénita mas frecuente, por detras de la displasia

congénita de cadera y el pie plano valgo.

El diagnostico es fundamentalmente clinico y muchas veces un hallazgo incidental en el
curso de un examen fisico realizado en la revision del pediatra o por mero descubrimiento
de los padres, que observan una inclinacién anormal de la cabeza del nifio, la cual se

acompafia en ocasiones por una asimetria facial caracteristica.

Habitualmente el manejo terapéutico es conservador, mediante técnicas de rehabilitacion
y fisioterapia, con un porcentaje de resolucion de hasta el 90% por lo que en muy pocos
casos es necesario el abordaje quirdrgico.

Palabras clave: Torticolis congénita, musculo esternocleidomastoideo, fibrosis,
plagiocefalia, PROM, rehabilitacion.



2. ABSTRACT

The term "torticollis” comes from the Latin (tortus collum), meaning "twisted neck™.
When this postural deformity of the neck is evident at birth or shortly after birth, it is
called congenital torticollis. This pathology consists of a unilateral shortening of the
sternocleidomastoid muscle that causes persistent flexion of the head homolateral to the
lesion and a consequent cervical rotation on the opposite side. For this reason, it is also

known as "congenital muscular torticollis".

It usually presents after birth, during the infant's 2-3 months of life, or in the neonatal
period. In most cases, it occurs in isolation, although it can be associated with other

pathologies such as congenital hip dysplasia in up to 20% of cases.

The worldwide incidence rate varies between 0.3% and 1.9%, being, despite these low
figures, the third most frequent congenital orthopedic pathology, behind congenital hip

dysplasia and valgus flatfoot.

The diagnosis is fundamentally clinical and often an incidental finding in the course of a
physical examination by the pediatrician or by mere discovery of the parents, who observe
an abnormal inclination of the child's head, which is sometimes accompanied by a
characteristic facial asymmetry.

Usually the therapeutic management is conservative, by means of rehabilitation and
physiotherapy techniques, with a resolution rate of up to 90%, so that in very few cases a
surgical approach is necessary.

Keywords: Congenital torticollis, sternocleidomastoid muscle, fibrosis,
plagiocephaly, PROM, rehabilitation.



3. INTRODUCCION

La torticolis muscular congénita o también conocida como “fibromatosis colli” es la
presentacion mas frecuente del desarrollo postnatal de torticolis e implica una asimetria
cervical producida por el acortamiento unilateral del musculo esternocleidomastoideo que
en ocasiones puede acompafiarse de otras deformidades estructurales como el craneo o la

facies.

La incidencia de la torticolis muscular congénita junto con otras asimetrias ha aumentado
en los ultimos afios por diversas razones, por lo que requiere un adecuado manejo
multidisciplinar que englobe a pediatras y fisioterapeutas con la finalidad de asegurar un

prondstico favorable a través de un diagnostico y tratamiento precoz.

El objetivo de este trabajo es realizar una recopilacion de la literatura publicada acerca de
esta patologia y presentar los factores globales y especificos que la caracterizan con el fin
de identificar los factores de riesgo y enfermedades asociadas, asi como el correcto

diagndstico, manejo terapéutico y prondéstico de esta patologia.



4. MATERIAL Y METODOS

Se ha realizado una busqueda de informacion en la base de datos PUBMED con el término
“congenital muscular torticollis”. Se obtuvo un resultado de 495 resultados, en los que
podemos distinguir articulos que definen y describen la patologia y los que incluyen
informacion sobre las técnicas rehabilitadoras y otras alternativas de tratamiento, asi
como asociaciones con otros diagnosticos y complicaciones. Sin embargo, con la
finalidad de encontrar articulos mas especificos, se realizaron otras busquedas adicionales

199 ¢ 2% 6

con las siguientes palabras clave: “fibromatosis colli”, “etiology”, “physical therapy”,
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“surgery”, “hip dysplasia”, “fibrosis”, “pathology” y “risk factors”.
Las estrategias de busqueda han sido las siguientes:

- (Congenital muscular torticollis) [All fields]: 495 resultados

- (Congenital muscular torticollis) AND (Treatment [Title/Abstract]): 186
resultados

- (Congenital torticollis) AND (Risk factors [Title/Abstract]): 6 resultados

- (Congenital torticollis) AND (Fibrosis [Title/Abstract]): 18 resultados

- (Congenital torticollis) AND ((Surgical treatment [Title/Abstract]) OR (Surgery
[Title/Abstract])): 41 resultados

- (Congenital torticollis) AND ((Etiology [Title/Abstract])) OR (Pathology
[Title/Abstract])): 18 resultados

- (Hip)[Title/Abstract] AND (Dysplasia) [Title/Abstract] AND (Congenital)
[Title/Abstract] AND (Torticollis) [Title/Abstract]: 36 resultados

- (Congenital torticollis) AND (physical therapy) [Title/Abstract]: 41 resultados

De forma afiadida a Pubmed, también se realizaron blsquedas en las bases de datos
Google Académico y analisis de las referencias de los articulos seleccionados

previamente.

- Los criterios de inclusion fueron: articulos sobre la etiopatogenia de la torticolis
congénita, las asociaciones con otras patologias, las técnicas de diagnostico y
tratamiento y pronostico.

- Los criterios de exclusién fueron: articulos con contenido restringido.



5. RESULTADOS

5.1. ANATOMIA DE LA REGION CERVICAL

El conocimiento anatémico de la region cervical es esencial para profundizar en el estudio
sobre la patologia muscular de la torticolis, por lo que se realizara un breve repaso
anatomico de la region del cuello, y en concreto de las caracteristicas del principal

musculo afectado en esta entidad: el esternocleidomastoideo.

Anatomicamente, podemos dividir la zona cervical en base a los planos musculares que

posee o clasificandolo topogréaficamente en diferentes regiones cervicales.

Asi, se describen tres grandes regiones topograficas: la region cervical media o hioidea,
que contiene el eje visceral; la region esternocleidomastoidea, la cual protege
importantes elementos vasculares y la region supraclavicular, relacionada con el plexo

braquial, vasos subclavios y apex pulmonar [1]. (Figura 1)

1. La region hioidea se encuentra delimitada por los bordes anteriores de los

musculos esternocleidomastoideos, en su zona caudal por el esternén y en su
zona cefélica por la mandibula.
Se divide en una region suprahioidea (sh) y otra infrahioidea (ih), que se
separan por el hueso hioides. Dentro de la regién infrahioidea podemos
distinguir el tridngulo carotideo superior (ca), una zona donde la carétida es
accesible. Este es limitado por la insercion en el cuerpo del hioides del
omohioideo y del estilohioideo y el trayecto del vientre posterior del
digéstrico, junto con el borde anterior del ECM [2].

2. La region esternocleidomastoidea (em) se encuentra delimitada
superiormente por el hueso hioides, inferiormente por la horquilla esternal y,
lateralmente, por los bordes anterior y posterior del esternocleidomastoideo y
por el borde interno del omohioideo [2].

En su recorrido oculta no sélo la arteria carétida comun, sino sus dos

ramificaciones: la carotida externa e interna [1].



3. Laregion supraclavicular (sc) se encuentra delimitada por la clavicula y los
bordes del esternocleidomastoideo y trapecio. En su interior podemos
encontrar los vasos subclavios, el plexo braquial y cervical y nervio accesorio
y el 4pex pulmonar [1].

. e o ‘ *i o0 : i3
Figura 1: Regiones topogréaficas cervicales [1].

Leyenda: sh: suprahiodea; ih: infrahioidea; ca: carotidea;
em: musculo esternocleidomastoideo; sc:supraclavicular.

A su vez, la zona cervical puede dividirse en una regién anterior (o cuello propiamente
dicho) y una region posterior (o region nucal).

En la region anterior cervical se observan tres planos musculares:

- Plano superficial, formado por los musculos esternocleidomastoideos.
- Plano medio, formado por la musculatura infrahioidea.

- Plano profundo, formado por los musculos prevertebrales y escalenos.

En cuanto a la regién posterior o nucal, podemos encontrar las porciones cervical y
cefalica de los musculos de la region dorsal y el masculo trapecio, incluyendo de la misma
manera su plexo nervioso y pediculo vascular [3].



MUSCULO ESTERNOCLEIDOMASTOIDEO

El musculo esternocleidomastoideo (ECM), como principal musculo responsable del
cuadro clinico de la torticolis, se origina a través de dos cabezas: una que comienza en el
manubrio esternal y otra en el tercio medial de la clavicula, para terminar insertandose en
la apofisis mastoides y en la linea nucal superior. Es un musculo largo presente en la zona
cervical que se encarga de ejercer la flexion lateral de la cabeza hacia el lado ipsilateral y
la rotacion hacia el lado contralateral, mientras que, de forma bilateral, ejerce la extension
de la cabeza aumentando la lordosis cervical y participa en el proceso de la respiracion al

elevar la clavicula.

Su inervacion esta formada por el nervio accesorio (XI par craneal) y ramas directas del
plexo cervical (C1-2) [4].

Las principales caracteristicas anatomicas y funcionales se resumen en la Tabla 1.

MUSCULO ESTERNOCLEIDOMASTOIDEO

ORIGEN Borde superior del tercio medial de la clavicula

Parte superior y anterior del manubrio del esternén

INSERCION  Apdfisis mastoides del temporal

Linea nucal del occipital

INERVACION Nervio accesorio (XI)

Plexo cervical, ramas anteriores de C1-2

IRRIGACION  Arteria occipital
Aurteria tiroidea superior

FUNCION Articulacion atlantooccipital (Flexion, extension, lateralizacion)
Articulacion atlantoaxial (Rotacion)

Intervertebrales cervicales (Flexion, extension, lateralizacién, rotacién)

Tabla 1: Caracteristicas anatomofuncionales del ECM.



5.2. EPIDEMIOLOGIA

La incidencia de la torticolis congénita oscila entre el 0,3% y 1,9%, siendo la tercera
anomalia ortopédica congenita en aparicion, por detras de la displasia congénita de cadera
y el pie plano valgo [5]. La mayoria (alrededor del 50%) se presentan a través de un
pseudotumor en el masculo esternocleidomastoideo, asociando una mayor incidencia de
presentacion podalica (19,5%) y parto distocico (56%) [6]. Por esta razon, las
caracteristicas del parto y sus complicaciones se posicionaron en un primer momento
como una de las posibles etiologias de la torticolis congénita aunque todavia hay dudas

respecto al origen de la causa.

De forma afadida cabe destacar la preponderancia del sexo masculino respecto al

femenino (3:2) y del lado derecho frente al izquierdo [6].

En numerosas ocasiones, los lactantes que sufren torticolis congénita tienen una mayor
tendencia a padecer otras deformidades o anomalias musculoesqueléticas como el
metatarso aducto y/o displasia de cadera, por lo que se deberia descartar la presencia de

estas patologias [6].

La incidencia de torticolis congénita y la plagiocefalia asociada ha sufrido un aumento
asociado al auge del nimero de embarazos multiples como consecuencia del mayor uso

de técnicas de reproduccion asistida [6].

5.3. ETIOLOGIA

La torticolis, tanto congénita como adquirida, se caracteriza por la presencia de una
inclinacion lateral de la cabeza y la rotacién contralateral del mentén.

La torticolis muscular congénita (TMC) se caracteriza por el acortamiento del musculo
esternocleidomastoideo generalmente asociado a una contractura o fibrosis de éste. Sin
embargo, y a pesar de ser la causa mas frecuente, puede aparecer secundario a otras
lesiones no musculares como patologia 6sea (anomalias vertebrales, sindrome de Klippel-

Feil), ocular (paralisis del masculo oblicuo superior) o del sistema nervioso [5].
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La etiologia de la torticolis congénita, a pesar de existir varias teorias sobre su origen,
continda a dia de hoy siendo desconocida, al no conseguir pruebas concluyentes que

aseguren su causalidad.

El origen mas aceptado de la TMC se centra en la deformacion intrauterina como
consecuencia del descenso de la cabeza del feto y/o una posicion fetal intrauterina
anormal durante el tercer trimestre y que se favorece por factores como el espacio
intrauterino limitado, mujeres primigestas, disminucion del volumen de liquido amniotico
o0 sindrome de compresion uterina [5]. Se cree que esta posicion andmala desencadena un
traumatismo del ECM y en ocasiones deformacion de columna vertebral, cadera y pies
paralela [6], relacidén que se ve reforzada por la asociacion de torticolis congénita con
displasia de cadera (5-10%) [7].

Se han analizado diferentes caracteristicas del proceso del parto y otros factores de
sufrimiento perinatal en pacientes con diferentes grados de TMC (de leve a grave). Entre
los datos recogidos se valoro el curso del embarazo y el parto (edad gestacional, tipo de
parto, presentacion fetal, aumento del trabajo e induccién del parto) y del recién nacido
(Test de Apgar, peso, talla, pH del cordén umbilical, ingreso en UCI) sin observar
diferencias significativas entre ambos grupos de pacientes si se compara la gravedad, tipo

de resolucion o presentacién uni o bilateral [8].

Otra de las teorias aceptadas ha sido la presencia de un posible traumatismo del musculo
esternocleidomastoideo durante el parto, que conlleva una fibrosis secundaria al
hematoma provocado por el desgarro inicial de éste. Sin embargo, las pruebas de
microscopia optica y electronica no revelaron la presencia de hematomas [9], aln incluso
provocando un desgarro experimental del ECM no se llegé a desarrollar ni acortamiento

ni masa en el musculo [7].

Estos resultados, sumados a la presencia de TMC en pacientes nacidos por cesarea,
refuerzan la hipotesis de un origen intrauterino y la existencia de posibles factores
isquémicos del ECM por oclusion venosa debido a la flexion lateral persistente

intrauterina y rotacion del cuello [6].

11



Esta teoria se relaciona con el posible sindrome compartimental del masculo ECM
(aumento de presion en un compartimento muscular incluyendo mdsculo, vasos y
nervios) en el cual posiciones de flexion anterior, lateral, y rotacion de la cabeza del feto
de forma mantenida desarrollan isquemia y posterior edema que desencadenaria el
aumento de presion y aparicion de sindrome compartimental similar al descrito en las

extremidades [10].

Por otro lado, el descubrimiento de varios pacientes con antecedentes familiares de
torticolis muscular congeénita (ler grado de consanguinidad) hizo plantearse el papel de

la genética en el desarrollo de la patologia, asociada a otros factores ambientales [11].

5.4. FISIOPATOLOGIA

La mayor parte de los lactantes con torticolis muscular congénita se caracterizan por
presentar una contractura fibrosa unilateral del musculo esternocleidomastoideo
acompariada de inclinacion de la cabeza con rotacion limitada del cuello, e incluso puede
aparecer una masa palpable en el 50% de los casos [12], la cual se manifiesta en las
primeras 3 semanas después del nacimiento, alcanzando el tamafio méximo al mes de
edad.

5.4.1.HISTOLOGIA

Los estudios histolégicos de piezas quirtrgicas resecadas han demostrado el origen
fisiopatoldgico secundario a la atrofia de las fibras musculares acompafiada de fibrosis
intersticial, caracterizada por la acumulacion de matriz extracelular a consecuencia de

procesos reactivos y reparativos [13].
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5.4.1.1 ULTRAESTRUCTURA

Respecto a la ultraestructura del musculo esternocleidomastoideo, en concreto de la masa
fibrosa que aparece en los nifios con TMC, se observo la existencia de otros componentes
del intersticio, en el cual no solo habia coldgeno sino también mioblastos, células
mesenguimales, fibroblastos y miofibroblastos [14]. Estos dos ultimos adquieren un papel

crucial en el desarrollo del depdsito de matriz extracelular y posterior fibrosis.
- Fibrosis

Los miofibroblastos o fibroblastos activados estarian identificados por su mayor
proliferacion, capacidad migratoria, mayor contractilidad y aumento de la expresion de
a-SMA, una proteina contractil de fibras de tensién. En un estudio [13], se propuso la
posibilidad de producir torticolis muscular a conejos través de la inyeccion de etanol
absoluto (conocido por generar fibrosis muscular). Los resultados mostraron un elevado
porcentaje de éxito, dado que los animales manifestaron los sintomas de TMC, asi como
un acortamiento de la longitud y el grosor del musculo esternocleidomastoideo.
Asimismo, se observoé el papel de la proteina a-SMA en el proceso de fibrosis dado que
sus niveles aumentaron significativamente en los conejos experimentales con respecto a

los controles.

Otro factor que podria estar involucrado en la fibrosis muscular es el aumento de la
apoptosis celular [15]. Existen una serie de proteinas que participan en la regulacion de
este fendmeno. En la familia de proteinas Bcl-2, podemos encontrar el subtipo Bcl-2,
cuya funcion es antiapoptotica, y de forma contrapuesta se encuentra la proteina Bax,
promoviendo la muerte celular. EI mecanismo de Bax consiste en formar canales de gran
didmetro en la membrana externa mitocondrial, dando como resultado una disminucion
del potencial de la membrana y una accién molecular proapoptética en las mitocondrias,
activando la caspasa-3y, por tanto, la muerte de la célula. En esta investigacion, se detecto
mediante técnicas de inmunohistoquimica un incremento de la relacion Bax/Bcl-2, TGF-
B1y colageno tipo III en los grupos experimentales con torticolis muscular congénita, de
tal forma que habia indicios de actividad apoptética en el mausculo

esternocleidomastoideo.
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- Adipogénesis

Como hemos mencionado anteriormente, se encontraron células mesenquimales en el
ECM de los pacientes. Este tipo de células son capaces de transformarse en tejido
muscular, fibroso y adiposo. Por tanto, la fibrosis no seria la Unica caracteristica
patolégica de CMT, pudiendo encontrar otros procesos como la fibrogénesis,

adipogeénesis y miogénesis o0 atrofia muscular [14].

Figura 2: Corte longitudinal de un ECM perteneciente a un paciente de TMC [14]. Podemos
observar fibras musculares atroficas (flecha blanca) rodeadas de adipocitos en proliferacion (flecha
amarilla). Tincién de H&E.

Para la evaluacion histopatoldgica se utilizaron la tincion tricromica de Masson, la tincion
de H&E vy la tincion de Sudan I1l. En las muestras elegidas se encontrd hiperplasia de
adipocitos y atrofia muscular, asi como proliferacion de colageno y fibroblastos. No hubo
presencia de gotas de grasa intramiocelulares ni infiltracion celular inflamatoria (Figura
2).

5.4.1.2 INMUNOHISTOQUIMICA

En la inmunohistoquimica de las muestras de los pacientes se encontré una fuerte
inmunorreactividad de las fibras atroficas para la calpaina-1, la ubiquitina y el proteasoma
20S (Figura 3).
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Flgura 3 Comparacion entre la muestra hlstologlca muscular de una persona sana (izquierda) y el
de un paciente afecto de TMC (derecha) [14]. En este Gltimo se observa una marcada atrofia
muscular que muestra inmunorreactividad a la ubiquitina (flechas amarilla y roja).
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Estos resultados indican que la proliferacion de tejido fibroso y adiposo en CMT conduce

a la atrofia muscular por la calpaina y el sistema ubiquitina-proteasoma [14].

5.5. CLINICA

La manifestacién clinica mas comun de la torticolis muscular congénita es la inclinacion
de la cabeza de manera homolateral a la lesion con una orientacion contralateral del
menton [16]. Ademas, en la TMC puede aparecer plagiocefalia, una asimetria
craneofacial, de forma simultanea o en el curso de la enfermedad siendo una complicacién

secundaria a la rotacion limitada del cuello y la posicion fija de la cabeza [17].

Ademas de esta deformidad, se puede producir un desarrollo postural y motor atipico
debido a la incompleta percepcion del entorno a consecuencia de la inclinacion persistente
de la cabeza del bebé. Los movimientos antigravedad que proporcionan un buen control
postural y una base de apoyo equilibrada dependen en buena parte de la musculatura del
cuello y ésta se ve afectada en la TMC. En estas anomalias posturales se incluyen el

movimiento del hombro y la flexion lateral del lado acortado.
Los casos de TMC se pueden clasificar en tres subclases clinicas:

- Tumor del esternocleidomastoideo (TMS): se caracteriza por un cuadro de
torticolis con un pseudotumor palpable, duro y movil localizado generalmente en
el tercio medio e inferior de la porcién esternal del ECM. En la mayoria de las
ocasiones se agranda después de notarlo por primera vez pero desaparece
progresivamente en un periodo de 5 a 21 meses. Esta subclase supone
aproximadamente el 50% de los casos [16] y se relaciona con una manifestacion
mas temprana, y una mayor frecuencia de parto con presentacion podalica y
ventosa e incidencia de displasia de cadera [18].

- Torticolis muscular (TM): en estos casos, que oscilan alrededor del 30%, se
observa cierta limitacion del rango de movimiento pasivo como consecuencia de
la tirantez del ECM pero sin presencia de masa palpable.

- Postural (POST): no existe masa ni tirantez del musculo, Unicamente una
preferencia postural del bebé. Al no haber afectacion muscular, se puede catalogar
dentro de un diagnostico diferente en un sistema de clasificaciones alternativas
[16].
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Para clasificar cuantitativamente la gravedad de la torticolis de cada uno de los subgrupos
clinicos, se utilizo de forma exclusiva la limitacion pasiva de la rotacion del cuello como
herramienta de evaluacion (ROT), ya que se demostré una buena correlacion entre la

rotacion y la flexion lateral pasiva [17].

Se establecieron 4 grados de menor a mayor gravedad de la limitacion a la rotacién lateral:
ROTGp 1 (0°), ROTGp Il (<15°) ROTGp 111 (16-30°) y ROTGp IV (>30°) (Tabla 2). Casi
la totalidad de los integrantes del Gltimo grupo y, por ende, el de mayor gravedad, eran
pacientes con tumor del esternocleidomastoideo, en contraposicion con el ROTGp |, los
cuales pertenecian a la subclase de torticolis postural sin lesion del musculo. Los
pacientes afectos de torticolis muscular sin tumor pero con tirantez del ECM

representaron formas intermedias de gravedad en esta clasificacion [18].

TMS (%) TM™ (%) POST (%)
ROTGp I (0°) 31 (6.1) 89 (26.7) 158 (65.6)
ROTGp Il (<15°) 136 (26.7) 147 (44) 77 (32)
ROTGp I11 (<16-30°) | 233 (45.3) 93 (27.8) 6 (2.5)
ROTGp IV (>30°) 114 (22.2) 5 (1.5) 0(0)
Total (100) (100)

Tabla 2: Porcentaje de pacientes de los 3 subgrupos clinicos segtn la gravedad del ROT [18].

Se detectaron diferencias entre los subgrupos clinicos respecto a los patrones posturales
que adoptan los pacientes. En la mayoria de ellos hay una flexion lateral de la cabeza
hacia el masculo afectado y el giro ocurre de forma opuesta, lo cual se atribuye a la forma
clinica de torticolis con tumor del esternocleidomastoideo, siendo la predominante. A
pesar de ello los pacientes sin anomalias estructurales en el musculo (torticolis postural)
realizan tanto la flexién como la rotacion de forma ipsilateral al defecto. Esta diferencia
clinica podria explicarse por la teoria de un origen fisiopatologico distinto entre ambos,

y €s necesario tenerlo en cuenta para realizar un correcto diagnostico [17].
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En lo referido anteriormente, algunos casos de torticolis congénita han originado cierto
desarrollo motor atipico en base a la asimetria asociada tipicamente a esta patologia. La
torticolis, al restringir el movimiento del craneo e imposibilitar el contacto ojo-mano del
lado contralateral a la lesion, puede ser determinante en cuanto a la progresiéon de una

asimetria motora reversible en la mayoria de los pacientes [19].

La presencia de torticolis asociada a deformidad craneofacial se puede considerar un
marcador de mayor riesgo de retraso en la adquisicion de habilidades motoras gruesas.
En un estudio de 2015 [20], la capacidad de giro y sedestacion en el grupo de lactantes
con plagiocefalia y torticolis congénita fue adquirida en un tiempo mas prolongado de lo
usual sin embargo la bipedestacion se logro en el periodo esperado. Esta alteracion motora
no seguiria una progresion lineal ya que en otra investigacion se informé de su
reversibilidad puesto que los nifios incluidos a los 18 meses de edad ya habian mostrado

un desarrollo motor normal [21].

De los lactantes incluidos en un estudio adicional [19], un 34,7% mostré una funcion
motora por debajo del rango normal. Sin embargo, después del afio solo un 9,6% continud
con este déficit. Se ha investigado si este factor puede intervenir en un posible retraso
motor en nifios preescolares pero el resultado del desarrollo en este rango de edad (3-5

afios) se ha descrito como normal [19,22].

5.6.ASOCIACION CON OTRAS ENTIDADES

5.6.1.PLAGIOCEFALIA

Hasta un 90% de nifios con sintomatologia compatible con torticolis congénita acaba
desarrollando plagiocefalia [23], sin embargo, tan solo el 24% tenia un diagnostico de
torticolis o habia sido tratado, lo cual denota la falta de deteccion de dicha patologia [6].
En la torticolis muscular congénita, la tension del musculo afecto provoca una asimetria
cervical con preferencia postural en la cual el craneo empieza a aplanarse debido a la
carga continua de peso unilateral (Figura 4). De forma compensatoria, se produce una
asimetria en la parte opuesta, de modo que da lugar a una cabeza en forma de
paralelogramo [16,24].

17



Right frontal flattening
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—

Left parietal flattening

Figura 4: Asimetrias en un lactante de 4 meses con torticolis congénita asociada a
plagiocefalia [6].

La asimetria e hipoplasia mandibular es en muchas ocasiones la primera sefial que alerta
a los padres, especialmente a la madre, que nota cierta dificultad del lactante para
amamantar de la misma forma los dos senos. También se asocian asimetrias en otros
elementos faciales, como los ojos o las orejas. El aplanamiento occipito-parietal
contralateral a la lesion condiciona un desplazamiento anterior de la oreja de este mismo

lado, mientras que el ojo y oreja ipsilateral a la lesion suelen ser de menor tamafio [6].

Existen otras circunstancias que junto con la torticolis congénita contribuyen a la
patogenia de la plagiocefalia. La posicion supina para dormir, defectos neurolégicos o
cervicales y parto prematuro son factores que aumentan la probabilidad de que un lactante
desarrolle aplanamiento craneal occipital. Se asocié un incremento de la incidencia de
plagiocefalia a consecuencia de las recomendaciones a favor de la postura en decubito
supino para prevenir la muerte subita del lactante pero de momento no se ha demostrado
que sea un factor determinante en el origen de la asimetria craneal. En la mayoria de las
investigaciones sobre plagiocefalia se detectdo un elemento comun consistente en una
“preferencia rotacional de la cabeza” que probablemente sea un remanente de una
torticolis congénita pasada o simplemente una falta de diagnostico, ya que existe una
forma clinica que no implica lesion en el musculo y es en muchas ocasiones inadvertida
[25,26].
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Puesto que el hallazgo de torticolis y plagiocefalia es frecuentemente simultaneo hay
desacuerdo en el orden de causalidad de dichas entidades. Hay autores que insisten en un
origen intrauterino de la plagiocefalia en el cual la posicion del feto determina el
crecimiento craneal y el aplanamiento del punto de apoyo, siendo esta asimetria
exacerbada después del nacimiento cuando el nifio se acuesta en posicion supina [25,26].
En este hipotético escenario es posible que la torticolis postural (sin contractura ni masa
en el ECM) sea consecuencia de una plagiocefalia previa [27]. Sin embargo, la aparicion
tardia (6-10 semanas de vida) del aplanamiento occipital y la mejora de la torticolis en el
desarrollo temprano sugieren la asimetria cervical como responsable de la plagiocefalia
[25].

La region de la deformacion occipital se relaciona con el lado hacia el que se dirige la
cabeza cuando se duerme en decubito supino [28] por lo que es necesario un adecuado
entrenamiento de los padres en cuanto la correccion de la postura de los lactantes, sobre

todo en aquellos menores de 4 meses y con un cuadro leve-moderado [29].

5.6.2.DISPLASIA DE CADERA

La asociacion entre torticolis muscular congénita y displasia del desarrollo de cadera ha
sido aceptada en numerosos estudios. Sin embargo, se observan variaciones en las
estimaciones de la tasa de coexistencia de estas patologias (0-20%)[30]. Estas diferencias
pueden atribuirse a la diversidad en los criterios y métodos de diagndéstico (examen fisico,

ecografia o radiografia) y las propias definiciones de dichas entidades [31].

La displasia de cadera comprende un amplio abanico de patologias en las que podemos
encontrar desde una luxacion fija completa al nacer hasta una displasia acetabular
asintomatica en el adulto por lo que el estudio de su epidemiologia resulta complicado
[32].

Estas dos patologias estan relacionadas de tal manera que cuando diagnosticamos una de
ellas, la probabilidad de la otra se incrementa de forma considerable [33]. La primera en
detectarse es la TMC ya que se manifiesta en el examen fisico general realizado por el
pediatra y en ocasiones los padres pueden percatarse de dicha asimetria.
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Sin embargo, la displasia de cadera no es tan sencilla de diagnosticar sobre todo las mas

leves, como una laxitud capsular que conduce a una subluxacion [30].

Por este motivo se establecio un screening de displasia de cadera entre pacientes que
padecen TMC, aunque existe una gran controversia en la utilizacion de pruebas de imagen
como la ecografia.

Hay estudios [34,35] que recomiendan la realizacion de ecografia de cadera de forma
rutinaria en nifios con torticolis, ya que es el método mas sensible para detectar las formas
clinicas que son desapercibidas en el examen fisico. De esta forma no solo aumentariamos
el diagndstico precoz de la enfermedad, sino que podriamos establecer una aproximacion

mas cercana a la tasa real de coexistencia de los dos procesos patologicos.

5.7. DIAGNOSTICO

El diagnostico de la torticolis muscular congénita es fundamentalmente clinico, basado
en una completa anamnesis y exploracion fisica aunque en ocasiones es precisa la
realizacion de pruebas de imagen con el objetivo de descartar otras posibles patologias

asociadas y cuantificar la gravedad de la patologia [36].

La TMC es una anomalia postural comdn en la que es necesaria una identificacion
temprana por medio de los progenitores o pediatras ya que los resultados y pronéstico
mejoran de forma inversamente proporcional al tiempo que transcurre hasta su

diagnostico [37].
Anamnesis

La anamnesis debe ir dirigida a los padres o tutores legales del paciente, que
proporcionaran informacion acerca del cuadro y antecedentes del nacimiento y transcurso
del embarazo. En la entrevista completa que se realiza se deben tener en cuenta los

siguientes items:

- Edad del paciente e inicio de los sintomas.

Es importante a la hora de diferenciar entre causas de torticolis congénita o

adquirida, ademas de comprobar si coincide la cronologia de la enfermedad, ya
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que la aparicion mas frecuente de la TMC es en los primeros meses de vida aunque

es posible su deteccidn después del nacimiento [38].

- _Motivo de consulta

Los padres suelen ser los primeros en detectar una preferencia postural del cuello
consistente en la flexion lateral cervical ipsilateral y una rotacion cervical
contralateral debido al acortamiento del ECM. En ocasiones es notable la

presencia de una masa fibrosa en el musculo y asimetria craneal [37].

- Antecedentes de interés

Debemos completar el historial clinico del bebé preguntando acerca del embarazo,
parto (cesarea o parto vaginal, tipo de presentacién), otras anomalias conocidas,
la progresion motora y desarrollo o historia familiar de torticolis [39]. Asimismo,
es necesario descartar otros sindromes asociados a inestabilidad atloaxoidea como

sindrome de Down, Morquio, Marfan...[36].

Exploracion fisica

El primer paso es la inspeccion de la actitud cervical y postura preferente, asi como la
tolerancia a las posiciones en decubito supino, prono, sedestacion y bipedestacion para
comprobar la simetria corporal [39]. La existencia de un cuello corto con implantacién
baja de pelo nos puede sugerir una malformacion 6sea [36]. Asimismo, la visualizacion
de la forma de la cabeza y la simetria facial es necesaria con el fin de detectar otras

deformaciones craneales como plagiocefalia, frecuentemente asociada a TMC [37].

Ademas de la inspeccion postural se debe realizar un examen fisico que permita realizar
una evaluacién del rango de movimiento cervical pasivo (PROM) mediante un
goniometro artrodial, y el rango de movimiento activo (AROM). Tanto PROM como
AROM deben verificar la rotacion cervical y flexion lateral en ambas direcciones en

posicion decubito supino [37].
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Rango de movimiento cervical pasivo (PROM)

La rotacion cervical pasiva debe medirse con la ayuda de un goniémetro con un brazo
fijo y otro mdvil. El lactante se coloca en dectbito supino y después de estabilizar los

hombros se realizan las medidas de la posicion de partida.

Posteriormente, se alinea el brazo movil del gonidmetro con la nariz del bebe y se procede
a rotar la cabeza hasta que la mejilla del bebé contacta con la superficie de apoyo (Figura
5) [40].

Por otro lado, la flexién lateral pasiva se mide colocando la cabeza en la posicion
correspondiente al cero en la escala del transportador y se considera una flexion completa
cuando la oreja del bebé contacta con el hombro (Figura 6) [40]. Esta técnica resulta mas
complicada gque la anterior por lo tanto la mayor parte de estudios eligen la rotacién pasiva

con el fin de valorar la gravedad de la torticolis [18].

Figura 5: Medida del rango de rotacién Figura 6: Medida del rango de flexion lateral
cervical pasiva [40]. pasiva [40].

Rango de movimiento cervical activo (AROM)

Para medir el rango de movimiento activo (AROM) se sigue la misma secuencia, aunque
en esta ocasion el nifio es el que toma el control del movimiento. El examinador estimula
mediante sonidos ambos lados con el fin de provocar la rotacion o flexion y observar los

limites o diferencias entre las dos medidas [41].
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En esa misma exploracion, la palpacion de la zona cervical y del musculo
esternocleidomastoideo afectado es primordial para diagnosticar la posible presencia de
una masa fibrosa y en caso de aparecer evaluar el tamafio, forma y movilidad de la misma
[39]. El examen musculoesquelético no solo debe prestar atencion a la anomalia muscular
cervical, sino que debe ser completa evaluando tanto columna vertebral, caja toracica,
cintura escapular y cadera. En esta ultima debemos comprobar la simetria y estabilidad
junto con las maniobras de Barlow y Ortolani, la simetria en la longitud de las piernas y
los pliegues de la piel de los gluteos, con el fin de identificar una posible displasia de
cadera [39].

La exploracion por aparatos resulta necesaria para descartar causas no musculares de

asimetria y otras condiciones asociadas como plagiocefalia o displasia de cadera.

Ademaés de lo anterior, es importante realizar un examen neuroldgico (detectar tono
anormal o simétrico, integridad del plexo braquial, retencion de reflejos primitivos) y
visual (presencia de reflejo rojo, reaccion pupilar a la luz, nistagmo, alineacién de los
0jos)[5,39]. Igualmente son precisas la comprobacion de la integridad de la piel para
descartar traumatismo, la exploracion ORL y cardiopulmonar [36].

Pruebas de imagen

La ecografia es una prueba muy sensible y rentable para establecer el diagnostico de
torticolis, especialmente en aquellos pacientes que presentan masas fibréticas en el
esternocleidomastoideo [42]. Es una herramienta que nos ayuda a planificar la clase y
duracién de tratamiento ya que cuantifica el grado de fibrosis muscular, el tamafio y

localizacion de las masas musculares [12].

Los principales patrones de fibrosis muscular determinada por ultrasonidos son (Figura
N[9,12]:

- Fibrosis tipo | o pseudotumor: iméagenes hiperecoicas (fibrosis) localizadas con
un fondo de hipoecogenicidad (musculo sano).

- Fibrosis tipo II: la fibrosis se extiende de forma difusa mezclandose con musculo
sano.

- Fibrosis tipo II: fibrosis difusa total sin evidencia de musculo sano.

- Fibrosis tipo 1V: fibrosis localizada en bandas fibrosas sin fondo hipoecoico.
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La fibrosis tipo 11 'y IV son afecciones cronicas y graves en las que frecuentemente
se debe actuar de forma temprana con tratamiento quirargico. Su desarrollo se puede
ver favorecido por falta de diagnostico precoz por lo que la utilizacion de la ecografia

junto al examen fisico mejoraria su pronostico [43].

Figura 7: Principales patrones de fibrosis de la torticolis muscular congénita
desde el punto de vista ultrasonogréafico [9]. A) Musculo normal
(hipoecogenicidad), B) Fibrosis tipo | (heterogenicidad localizada), C) Fibrosis
tipo 1l (heterogenicidad difusa con fondo hipoecogénico), D) Fibrosis tipo Ill
(hiperecogenicidad difusa sin fondo hipogénico).

En aquellos casos en los que persiste una limitacion de movimiento cervical después de
la realizacion de ejercicios y estiramientos intensivos, la resonancia magnética puede ser
resultarnos Gtil para determinar si el paciente es candidato a tratamiento quirurgico. Estos
pacientes generalmente muestran hipointensidad en las imagenes de RMN tanto en T1
como en T2, lo cual corresponde a la aparicién de tejido conectivo denso, compatible con

los estudios histopatoldgicos del musculo [44].

5.8. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

El diagndstico diferencial de la TMC difiere segin se trate de lactantes, nifios y/o
adolescentes. En nifios mayores y adolescentes el diagndstico diferencial debe
establecerse con cuadros secundarios a desplazamiento rotatorio atlantoaxial secundario

a traumatismo o inflamacion orofaringea (Sindrome de Grisel).

24



En el caso de los lactantes la etiologia muscular es predominante, siendo detectada al

nacer o en las primeras semanas de vida [6]. Sin embargo, existen otras patologias como

la ocular, ésea o neuroldgica que pueden pasar desapercibidas por su escasa prevalencia,

su coexistencia con la TMC o por la dificultad en el diagnostico [45].

5.8.1.

5.8.2.

TORTICOLIS OCULAR CONGENITA

El diagndstico suele ser més tardio que el de TMC ya que el desarrollo de la vision
binocular comienza aproximadamente a los 4 meses, a la vez que empiezan a
sentarse de manera independiente. Si el cuadro de torticolis empeora al visualizar
un objeto en esta posicion, debemos realizar un examen oftalmoldgico que evalue
la funcion visual, la reactividad de la pupila y el movimiento extraocular entre
otros [45]. La torticolis ocular puede ser secundaria a estrabismo, sindrome de
retraccion de Duane, nistagmo o sindrome de Brown aunque la principal afeccion
se relaciona con la paralisis del 1V par craneal [46], que se manifiesta con

inclinacion y giro de la cabeza hacia el lado contralateral de la paralisis [47].

TORTICOLIS OSEA CONGENITA

Algunas deformidades estructurales congénitas de la vértebra pueden ocasionar
una postura andmala del cuello y de la cabeza. Entre ellas, la més frecuente es la
fusién cervical de un solo nivel, que requiere de pruebas de imagen mas
sofisticadas como el 3D-TC [45,48].

A menudo estas anomalias se correlacionan con otras malformaciones congeénitas
como el sindrome de Klippel-Feil (fusion de varias vértebras asociado a defectos
neuroldgicos y cardiopumonares) o la asociacion VACTERL/VATER (cuadro

polimalformativo con baja prevalencia pero elevada morbimortalidad).

Entre las causas neuroldgicas podemos encontrar siringomielia, tumores cerebrales,

malformacién de Arnold-Chiari o sindrome de Sandifer [5].

25



5.9. TRATAMIENTO

Existen distintos tipos de abordaje terapéutico, todos ellos con el objetivo de lograr un

rango de movimiento cervical activo y pasivo completo, asi como la correccion de

asimetrias craneofaciales asociadas [5].

5.9.1. TRATAMIENTO CONSERVADOR

El tratamiento conservador aborda la patologia de forma integral a través de un

fisioterapeuta pediatrico y la participacion de los padres o cuidadores. Se trata de la

intervencion de primera eleccion y actia sobre los siguientes aspectos: rango de

movimiento pasivo y activo del cuello, desarrollo de movimiento simétrico activo,

adaptaciones ambientales y educacion de los padres o cuidadores para integrar los

ejercicios en su rutina habitual [37,49].

1)

2)

El rango de movimiento cervical pasivo (PROM) se puede corregir mediante

la realizacion de estiramientos manuales o a través de técnicas de
posicionamiento.

El estiramiento pasivo del musculo supone la intervencién mas comdn en
este tipo de pacientes y, por tanto, de las mas efectivas ya que a pesar de no
haber consenso sobre la técnica, frecuencia o duracion, se han notificado
mejorias significativas en la mayor parte de grupos de pacientes.

El uso de determinadas posiciones puede resultar una técnica interesante a la
hora de incluir en la rutina del bebé, como por ejemplo acostarlo en dectbito
lateral para estirar el musculo acortado de forma controlada.

El entrenamiento del rango de movimiento cervical activo (AROM) pretende

fortalecer los masculos cervicales y del tronco tratando de fomentar los
movimientos espontaneos del lactante, de forma que se ha mostrado una
mejoria positiva en el grosor del musculo ECM o la rotacion de la cabeza,

siendo este Gltimo un factor importante en el curso de la rehabilitacién [50].
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3) Es recomendable fomentar el desarrollo de movimiento simétrico en

posiciones de prono y sedestacion, asi como en el comienzo del gateo y
marcha.

4) La educacion de padres resulta fundamental ya que seran los responsables de
incluir parte de la terapia en la rutina del bebé, sobre todo en el
posicionamiento y manejo en el tiempo de juego o alimentacion, realizando

ejercicios que alternen el movimiento activo de ambos lados [39].

Existen otras intervenciones que han demostrado evidencia de mejora si las agregamos
en la terapia conservadora. Se trata de la microcorriente, el vendaje neuromuscular y la

movilizacién de tejido blando [39].

La duracién del tratamiento es variable y en cada caso hay que individualizar la estrategia
de trabajo (generalmente los casos leves requieren 2-3 meses y los mas complejos
necesitan 5-6 [51]). Para facilitar esta labor, se ha desarrollado un método para clasificar
los pacientes en funcion de la severidad de la TMC, en el cual se valora la edad de
presentacion, la diferencia de ROM cervical pasivo y la forma de presentacion (sobre
todo si hay masa en el ECM). Sin embargo, se necesita mas difusion de este método para

Ilegar a convertirse en un estandar de la evaluacion inicial de la TMC [52].

5.9.2. TRATAMIENTO QUIRURGICO

La cirugia esta indicada cuando un paciente se ha sometido al menos a seis meses de
estiramiento manual controlado y tiene inclinacion residual de la cabeza, déficit de
rotacion pasiva, flexion lateral del cuello de >15 grados y una banda muscular tensa o un
tumor [53]. La edad en la que se realiza la cirugia es el factor mas importante en el
prondstico, por ello se recomienda la intervencion especialmente en nifios entre 1 y 4

afios, periodo en el que es menos probable que las deformidades sean definitivas [54].

Existen varios enfoques quirargicos en el manejo de la TMC, siendo la liberacién unipolar
del esternocleidomastoideo el procedimiento mas comun (Figura 8). Consiste en la
separacion entre la vaina posterior de la fascia esternocleidomastoidea y la vaina carotidea
y la divisién del masculo ECM. La vena yugular interna y la arteria carétida comun se
encuentran dentro de la vaina carotidea por lo que existe el riesgo de lesionarlas por lo

que su abordaje es el factor clave en el efecto terapéutico de la cirugia.

27



Actualmente hay nuevas técnicas quirdrgicas y como consecuencia se ha reducido la
complejidad del proceso junto con la aparicion de complicaciones, como bandas laterales
postquirdrgicas [55].

revestimiento en el borde medial del musculo. B) Separacion entre la vaina fascial del ECM vy la vaina
carotidea y posterior incisién del ECM. C) Contractura posterior de la vaina carotidea.

La liberacion bipolar se recomienda en aquellos pacientes que no recibieron tratamiento
quirdrgico en su momento y permanecen con deformidades faciales y esqueléticas
irreversibles abriendo la posibilidad de restaurar por completo el rango de movimiento
cervical. Sin embargo, para los casos no complicados la reseccién unipolar también puede

mejorar la tension del ECM y de esta forma evitamos una cirugia mas amplia [56].

5.9.3. TOXINA BOTULINICA

Tradicionalmente en los casos con elevada complejidad o fracaso del tratamiento
conservador la correccion quirdrgica ha sido la opcién elegida, no obstante, se han
empezado a desarrollar nuevas herramientas terapéuticas como es el caso de la toxina
botulinica (TBX).

La toxina botulinica tipo A actia como relajante muscular focal inhibiendo la liberacion
de acetilcolina por lo cual puede ayudar a reducir la tensién muscular en la torticolis
muscular congénita [6]. La combinacion de terapia fisica e inyecciones de TBX ha
demostrado ser eficaz en la correccion de TMC resistente evitando la necesidad de un
proceso quirdrgico mas invasivo [57].
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5.10. PRONOSTICO

El prondstico depende de la edad de aparicion y deteccion de la patologia, asi como de la
limitacién del movimiento cervical y los cambios fibroticos del musculo afectado.
Aquellos que no manifiestan gran afectacion motora o tumor del ECM vy su diagndstico
es precoz (sobre todo antes de los 3 meses) logran una respuesta satisfactoria hasta en un
90% de los casos mediante tratamiento rehabilitador [58].

El pronéstico de los pacientes que deben recurrir a la cirugia dependera de la edad a la
que se realice el procedimiento, siendo los menores de 4 afios los sujetos con mayor tasa
de éxito. Sin embargo, por diversas razones hay un grupo de poblacién que no se opera
en la infancia y cuando deciden pasar por quiréfano no resultan satisfechos
principalmente por la existencia de deformidades ya irreversibles y una incompleta
liberacion de los tejidos fibrosados, siendo esta Gltima potencialmente modificable con

técnicas quirdrgicas mas invasivas [55].
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6. CONCLUSIONES:

e La torticolis muscular congénita es la tercera anomalia ortopédica congénita
mas frecuente con una incidencia aproximada del 0,3-1,9%, la cual afecta a la

musculatura cervical, en concreto al musculo esternocleidomastoideo.

e La etiologia de la torticolis muscular congénita todavia resulta desconocida,
siendo las hipotesis més estudiadas el traumatismo del ECM durante el parto
y la deformacion intrauterina, y ésta ultima la méas aceptada en los Gltimos

anos.

e La manifestacion clinica mas aparente es la inclinacion de la cabeza
homolateral a la lesion y la orientacion contralateral del menton, que se puede
ver acompafada de otras deformaciones como la plagiocefalia o la displasia
de cadera.

e Se puede clasificar en tres subclases: TMS, TM y POST, dependiendo del
grado de lesién y/o fibrosis del ECM.

e El diagndstico se realiza mediante una correcta anamnesis, exploracion fisica
del paciente y en ocasiones pruebas de imagen como la ecografia en casos
especificos.

e El tratamiento de eleccidn se basa en técnicas de rehabilitacion postural y en
casos refractarios o sin respuesta se opta por tratamiento quirdrgico.

e El prondstico va a depender de la edad e intensidad de aparicion de la TMC.
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