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RESUMEN

Introduccién. La asimilacion atlantoidea puede presentarse sola o asociada a otras malformaciones y deformidades de la union
craneo-cervical. Los términos han evolucionado con el avance de la radiologia y las técnicas quirtrgicas.

Objetivos. Describir un caso de asimilacion atlantoidea y revisar la terminologia asociada.

Descripcion del caso. Paciente de 60 afos con clinica piramidal asimétrica posterior a caida de su propia altura y cinética de
baja energia que presentd resonancia magnética con asimilacién atlantoidea.

Intervencién. El manejo fue conservador con ortesis cervical de uso intermitente, revirtiendo por completo el cuadro clinico.
Actualmente la paciente se encuentra en observacion clinica periddica sin recaidas.

Conclusion. La asimilacion atlantoidea es una malformacién congénita muchas veces asintomatica y es parte de una
compensacion embriolégica cuando esta asociada a otras malformaciones. La inestabilidad atlanto-axoidea produce una
deformidad adquirida de rapida evolucién. Aplicar la terminologia adecuada permite el entendimiento correcto de la patologia e
individualizacién de cada caso.

Palabras Clave. Anomalia. Atlantooccipital. Deformidad. Malformacion.

Atlantoid Occipital Assimilation: Malformation, Compensation or Deformity.
Is It A Part of The Basilar Invagination? Terminology Review

ABSTRACT.

Background. Atlantoid assimilation can occur alone or in association with other malformations and deformities of the craniocervical
junction. The terms have evolved with the advancement of radiology and surgical techniques.

Objectives. Describe a case of Atlantoid assimilation and review the associated terminology.

Case description. A 60-year-old patient with asymmetrical pyramidal symptoms after falling from his own height and low-energy
kinetics presented with magnetic resonance imaging with atlantoid assimilation. Intervention. Management was conservative with
intermittent cervical orthosis, completely reversing the clinical picture. Currently the patient is under periodic clinical observation
without relapses.

Conclusion. Atlantoid occipital assimilation is a congenital malformation that is often asymptomatic; it is part of an embryological
compensation when it is associated with other malformations. Atlanto-axial instability produces a rapidly evolving acquired
deformity. Applying the appropriate terminology allows the correct understanding of the pathology and individualization of each
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case.
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INTRODUCCION

La asimilacién antlantoidea primaria (AA), asimilacién
atlanto-occipital u occipitilizacién del atlas es una
infrecuente anomalia (0.03%-3%),! resultado de la falla
de la segmentacién del cuarto esclerotoma (proatlas),
expresindose por la fusién irreversible de la superficie
inferior de los céndilos occipitales (CO) con la superficie
superior del atlas (C1).2* Debe ser diferenciada de otras
anomalias, como aplasias o hipoplasias del atlas (espina
bifida del atlas o atlas hendido donde existe ausencia del
arco posterior o anterior respectivamente).>* La mayor
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parte son infradiagnosticadas por ser asintomiticos.
Otras presentaciones se asocian a sindromes u otras
malformaciones de la unién craneocervical (UCC) y fosa
posterior.4 Por otro lado, la osificacién y anquilosis del
atlas en el condilo occipital (asimilacién secundaria) se da
por la degeneracién y deformidad en casos de inestabilidad
que puede ser reversible.>* La sintomatologia se debe a
la exigencia funcional que produce a otros sistemas del
movimiento. El aparato axial -C0, C1 y axis (C2)- es el
encargado del 50-60% de los movimientos de rotacién,
flexién y extensién cervical y del 5% de la flexion lateral
del cuello,” produciendo cascadas degenerativas in situ y
en el aparato subaxial (facetas articulares inferiores a C2
hasta T1), evolucionando variablemente a inestabilidad
atlanto axoidea (IAA). El cuadro clinico se caracteriza
por cervico-nuco-braquialgias mecdnicas; en grados
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Fig. 1: 1A: Corte sagital de reconstruccion 6sea tomografica: en puntos rojos los reparos anatémicos, de adelante hacia atras: flecha marron, borde posterior del
paladar (BPP); flecha azul extremo mas inferior del clivus; flecha verde, apex del odontoides; flecha anaranjada opistion; flecha negra parte mas baja de la escama
del occipital; linea blanca, el plano de Mc Gregor; linea amarilla punteada plano de Chamberlain; linea purpura, plano de Mc Rae. Fig 1B: Mismo corte, hallazgos de
la asimilacion atlantoidea; flecha purpura, arco anterior vestigial; flecha verde apex odontoide; flecha amarilla apéfisis espinosa de C2, ausencia de arco posterior
de C1 (Zona 3 de fusion); lineas verdes plano de Mc Gregor y Plano de Mc Rae. En rojo, medicion espacio atlanto axial menor de 3mm que significa que no existe
inestabilidad, y en negro distancia de invaginacion basilar menor de 10 mm. Fig. 1C: Corte sagital de tomografia simple de craneo, linea roja plano de Wackenheim,
con ligera retroversion odontoidea, lineas verdes plano de Mc Gregor y plano de Mc Rae. Fig. 1D: Evolucion de la mala alineacion odontoidea hasta llegar a la ines-
tabilidad atlanto-axial, TC: Tronco encefalico, OD: odontoides, FOA: fusién occipito-atlantoidea anterior; linea roja -plano de Wackenheim- demuestra la mala ali-
neacion odontoidea; y linea verde -espacio atlanto-odontoideo- representa la inestabilidad atlanto-axial. Fig 1E: Escalon que indica los grados de impresion basi-
lar de acuerdo al ascenso del odontoides en los planos. Abajo craneometria unidn craneo-cervical normal: PB: extremo mas posterior del paladar blando, CL: clivus,
AAN: Arco anterior del atlas, OD: odontoides, BPO: Borde posterior del agujero magno, OP: opistocraneon, linea amarilla punteada: linea de Mc Gregor (de PB a OP),
linea roja, plano de Chamberlain (de PB a BP0), linea purpura, plano de Mc Rae (de CL a BPO). Fig.1F: Corte sagital de resonancia magnética de columna (RMC),
proyeccion T1, en linea roja angulo ponto medular, no muestra “kicking”, linea verde plano de Mc Rae. Fig. 1G: RMC, en T1, corte sagital, en asteriscos rojos espa-
cios libres de unién bulbo medular que muestra espacio canal raquideo sin compresion, Fig. 1H: RMC en T2, corte sagital, flecha blanca, aparato cruciforme abom-
bado con evidencia de hiperlaxitud; flecha roja, amigdalas cerebelosas, sin descenso; flecha amarilla, hiperintensidad en cordén posterior, puede ser confundido
como “siringomielia externa” o quistes; flecha celeste, abombamiento del ligamento longitudinal posterior por protrusion discal que contacta la médula sin signos

de mielopatia. Fig. 1I: Linea del tiempo de los eventos de la historia natural de la asimilacion atlantoidea. (Fuente: Centro de imadgenes del Hospital Eugenio Espe-
Jjo, realizado por: autor JMAI).
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més avanzados causan sindromes compresivos neuro-
vasculares, tales como: sindrome piramidal (SP), sindrome OBJETIVOS

cordonal posterior (SCP), sindromes cerebelosos (SC),

sindrome de la arteria vertebral (SAV), radiculopatias, Describir un caso de asimilacién atlantoidea y revisar la
sincopes y vértigo, siendo menor la afeccién de nervios terminologia asociada.

craneales bajos (ANCB).®
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PRESENTACION DE CASO

Se trata de una paciente femenina de 54 afios, sin ante-
cedentes de importancia que relata caida de su propia al-
tura con posterior torpeza en hemicuerpo derecho y cer-
vico-nucalgia. En el examen fisico se evidencia sindrome
piramidal derecho asimétrico. Se realiza Resonancia
Magnética sin evidencias de injuria traumdtica, mostran-
do asimilacién atlantoidea y cambios degenerativos en el
aparato subaxial, sin estenosis de neuroforamenes (Figu-
ra 1). Se realizé maniobra de flexién de la cabeza no aso-
cidndose a sincope ni aumento del sindrome piramidal;
a la maniobra de extensién no existié dolor ni nistagmus
y a la distraccién axial de la cabeza no generé mejoria de
los sintomas; los signos de Spurling y Lhermitte estuvie-
ron ausentes.

INTERVENCION

El manejo fue conservador con ortesis cervical de uso in-
termitente, revirtiendo por completo el cuadro clinico.
Actualmente la paciente se encuentra en observacién cli-
nica periédica sin recaidas.

DISCUSION

La AA es una malformacién 6sea con bases embriolégi-
cas que coincide en el intervalo entre la primera y segun-
da neurulacion, produce falta de la diferenciacién de CO
y C1 en el proatlas resultando en la fusién atlanto occipi-
tal (FAO).” Se propone la teorfa de la compensacién em-
briolégica donde, tras la AA ocurre la invaginacién ba-
silar (IB). Esta instalacién compensatoria es lenta versus
la que ocurre en la IB pura que genera anquilosis y osi-
ficacién por exigencia funcional. En la “asimilacion axial
secundaria”, la FAO proporciona fijacién congénita que
frena la hiperlaxitud que existe en la IB sola.® Sin embar-
go, muchas de las veces, 1a FAO no es simétrica existien-
do casos de fusién parcial unilateral (asociada a torticolis
rotacional-congénita), siendo la presentacion bilateral de
mayor estabilidad del aparato axial.” Modelos en cadédve-
res demostraron que a pesar de esta fusién puede existir
sobrecarga en los ligamentos trasversos en movimientos

de flexién, 1

por lo que la luz del canal raquideo puede
disminuir y la sintomatologia podria desencadenarse tras
este movimiento. Al contrario, la presencia de IB sola sin
asimilacién y sin fusién axial produce mayor inestabilidad
y puede ser mds agresiva.!! Normalmente la evolucién es
lenta y el cuadro clinico se demuestra por las consecuen-
cias degenerativas compensatorias, significando la desin-
tegracién de la unidad biomecdnica axial del movimiento.

Cuando se fusiona C0-C1 se separa del movimiento de

C1-C2 y C2-C3 teniendo movimientos independientes,
exigiendo otras articulaciones y deformando la columna
cervical mediante una lateroescoliosis segmentaria por la
asimetria de la fusién unilateral. Otra consecuencia ad-
quirida es la falla del aparato ligamentario cruciforme y
aparicién de impresion basilar axial (IBA), que produce
clinica compresiva por la insinuacién del odontoides ha-
cia el agujero magno generando el “kicking” de la unién
bulbo-medular. La suma de la cascada degenerativa liga-
mentaria y osificacién, sobre todo del ligamento longitu-
dinal posterior y ligamentos nucales profundos, produce
raquiestenosis de la unién craneo cervical (UCC), malali-
neacién odontoidea (IMO) por el fracaso ligamentario (no
siempre compresivo) y, finalmente, inestabilidad atlanto-
axoidea (IAA), escenario diferente a la asociacién entre
AA y IB congénita. En casos de evolucién temprana, la
clinica puede ser intermitente y autolimitada por la IBA
en flexién.”? En el caso que describimos la paciente no te-
nia asociaciones a otras enfermedades congénitas, su cli-
nica fue mecdnica, el déficit neuroldgico fue transitorio,
situacién caracteristica de la AA que atn no tiene IAA.

En cuanto a la clinica, la asociacién con malforma-
ciones o deformidades de fosa posterior puede producir
compresién posterior como Sindrome Cordonal Posterior
(SCP) y afeccién de nervios craneales bajos (ANCB) su-
mado a ataxia o dismetria sensitiva, vértigo; etc.* La de-
formidad y mala posicién de la unién bulbo medular pue-
den traer consigo siringomielia con leve o nula herniacién
amigdalina, produciendo un pseudo-sindrome de Chiari
(llamado tambien Chiari 0), con cambios en la dindmica
circulatoria de LCR en la UCC. Todo esto conduce a de-
sarrollar quistes medulares (con asociacién de un sindro-
me centro-medular) o compresién anterior y desarrollo de
sindromes piramidales.*® El sistema osteo-ligamentario
de la UCC participa en movimientos poliaxiales, por lo
que las maniobras mecdnicas pueden desencadenar la cli-
nica neurolégica. Estas se denominan maniobras de pro-
vocacion de la UCC'y expresan IAA. Se han descripto la
distraccién axial, cuando el paciente mejora la clinica se
considera positiva, la flexién de la cabeza (como en la ma-
niobra de Lhermitte) que desencadena sindrome pira-
midal y la extensién forzada (simulando la maniobra de
Spurling) con presencia de SCP (y sugiriendo compresién
posterior).* 112 Nuestro caso poseia clinica de SP; con
los test mecénicos de provocacién de la UCC no se noté
diferencia, por lo que sugirié que no habia una manifesta-
cién de IA A ni inestabilidad de la UCC (Figura 2).

El abordaje consiste en primera instancia en identificar
el grado de invaginacién odontoidea: mayor de 10 mm del
plano de Chamberlain se considera invaginacién con ries-
go de inestabilidad axial;"*'* en los casos como el nuestro
con IB menor de 10 mm, el siguiente paso es descartar
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Fig. 2: Maniobras provocadoras de la unidn craneo-cervical. 2A: Flexion forzada de la cabeza imitando la maniobra de Lhermitte (Lhermitte modificado para la
UCC); con IAA produce sindrome piramidal por compresion de la columna anterior por las apdfisis odontoides. Fig 2B: Extension forzada de la cabeza imitando la
maniobra de Spurling (Spurling modificado para la UCC); con IAA produce sindrome cordonal posterior y vertiginoso por compresion con los elementos posteriores
de la fusion atlanto-occipital. Fig. 2C: La distraccion axial de la cabeza con IAA produce mejoria de la sintomatologia aumentando el flujo del LCR en la UCC y libe-
rando el tronco de la compresion. Fig. 2D: La compresion axial sobre la cabeza con IAA desencadena la sintomatologia, disminuyendo el flujo del LCR en la UCC y
regresando la compresion en el tronco. (Realizado por: autor JMA).
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AR moderadadgreve®
TRATAMIENTD -Asintomaticos, sintomas trarsdonos: Sin LAA: -Corserador -Conservador casos leves, no -Corservador casos kves, no -Asintomaticos. sintomas
Consenacor. snlomalics, cﬂil'ﬁ\'wm SDOLP, -DOLP COMPIEsios. COMOEEVOSE. transitorics; Conservador
-Sintomas mecdnicos resistents dDescompresidn C1-G2 -Depende i o -DOLP can y ortesis y
¥ con signos pastenar " o, duroplasta -Sintomas mecinicos resistents al
prusbas provocadoras mgmm'lmigms Descampresidn amenor. Grupo A& con LA -COD™, o, Conservador y con signos
l‘lnlmlullllnlhi Descompresitn ondonisidectomia lotalpadal Distracoidn, fusidn C1-C2 y neurolégicos con
na postesiof (DOLF ) sin Con L artrodesis. provocadoras negativas & imagenes
duratomiaiduraplastia Distraccitn, fusién C1.C2y CODIH, dindmicas sin lAA: DOLP con'sn
-Signos neurolégicos con prushas arlrodess Grupo B sin LAA: duralomia’duraplastia
provocadoras positivas & imigenss dindmicas GO0 Confrovernsial ~Gigros neurclogicos con prusbas
mmalnMeMr Dutraccitn, leson C1- | -Reduccion ceradalabierta -DOLP. provocadoras positivas e imigenes
©2 y awtrocests, confsin DOLP. Tracedn manuala FACT dindmicas con LAA: Distraccin,
-Paliativos y edad avanzada: Fusien y artrocests | inarumental fusidn C1-G2 y artrodesis, con'sin
craneacervical (FACC). FACC, DOLP.

Tabla N°1. Diferencias entre AA, IB, Platibasia, IBC, y variantes de Malformacién de Chiari.

inestabilidad axial C1-C2. En imdgenes estéticas se con-
sidera mayor a 3 mm del espacio atlanto axial sagital como
IA, en casos de AA total se considera el borde mis infe-

-Otras: Comecciin y distraccion cervical con

dsposdives inkorvertebrales (CODI™ "

rior del basion en vez del arco anterior de C1,">'* en caso
de ser menor de este valor -como nuestro caso- el manejo
es controversial, llamados como invaginacién odontoidea
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del Grupo B; otro aspecto modificador es la clinica con
pruebas provocadoras de UCC presentes, siendo manda-
torio los estudios dindmicos en flexidn y extensién, don-
de la diferencia mayor de 3.5 mm de la distancia odon-
toides-arco anterior C1 entre estudio dindmico y estético
se considera como inestabilidad.'>* En nuestro caso, con
invaginacién basilar de bajo grado, sin IA, con AA con-
génita simétrica y sin torticolis rotacional, el tratamiento
fue conservador con inmovilizacién cervical intermitente
para evitar la sobrecarga y dafio con la flexién.? En casos
avanzados de mayor compromiso con déficit neurolégico
que no mejora, la descompresién osteo-ligamentaria es lo
apropiado. Se han mencionado casos de deformidad pos-
terior a cirugias de craneotomias y craniectomias suboc-
cipitales con reseccién del arco posterior de C1 0 C1y C2
(sobre todo en nifios); la fijacién occipito-cervical bilateral
es la regla. La fijacion unilateral estd en actual desuso por
restringir movilidad, empeorar la calidad de vida y gene-
rar gran incidencia de fallo. Las actuales técnicas de fija-
cién anterior o posterior, distraccién y artrodesis C1-C2
(siendo un reto quirtrgico cuando existe AA completa
con ausencia de C1 y otras deformidades donde no exis-
te anatomia referencial para la entrada y trayectoria de la
instrumentacién), combinada con la odontoidectomia o la
descompresién osteoligamentaria para la reduccién de la
malalineacién craneocervical son estrategias que resuel-
ven los sintomas y recuperan el flujo de liquido cefalorra-
quideo en la UCC.1>1

La indicacion quirdrgica existe con clinica positi-
va a las maniobras provocadoras y cuando en las im4-
genes dindmicas existe reduccién de los neuroforime-
nes, tomando en cuenta las consecuencias biomecdnicas
y degenerativas secundarias, que ante la correccién de la
etiologia, la deformidad revierte y posteriormente alivia
los signos compresivos.’” La paciente referida se benefi-
ci6 de manejo conservador y revirtié su clinica. Actual-
mente estd en seguimiento periédico y, ante evidencia de
IAA, el equipo tratante optard por procedimientos de fi-
jacién y descompresion.

Los términos de AA, IB, IBC e IAA congénita inicial-
mente fueron considerados sinénimos entre ellos, sin em-
bargo, los conceptos han ido evolucionando. Cada vez es

mejor el entendimiento de la biologia y biomecdnica de
la UCC, permitiendo la diferenciacién entre ellos, parti-
cularizando a cada uno con sus diferentes escenarios ain
controversiales (Tabla 1).16-18

Los criterios quirtrgicos de la AA en el momento del
diagnéstico son la clinica neurovascular compresiva esta-
blecida, asociacién con otras malformaciones e IAA con
signos neuroldgicos. En las imédgenes dindmicas de la
UCC, en las cuales se debe proponer procedimientos con
fijacién,'®! los criterios para abandonar la observacion y
proponer la cirugia son la intermitencia de sintomatologia
con periodos que incrementan su duracién, falla del tra-
tamiento sintomdtico médico, degeneracién muy avanza-
da del aparato subaxial, aparicién de impresién basilar y
MO compresiva'®™®.

CONCLUSION

La AA es una malformacién de la UCC, diferente a la
IB; no siempre forma parte de esta Gltima y se denomi-
na compensacién embriolégica cuando estd asociada a
IB. Puede ser una deformidad congénita cuando la FOA
es asimétrica en el plano coronal, a pesar de ser parte de
otras malformaciones y sindromes. Por si sola tiene una
evolucién lenta, siendo hallazgo en asintomiticos. Para
llegar a la IAA son necesarios varios eventos tales como:
la IBC, 1la MO vy lateroescoliosis. Si bien el tratamiento
inicial es conservador, la observacién periddica es nece-
saria. En el caso presentado se constaté la AA simétri-
ca e IBC de bajo grado con MO no compresiva, sin mal
alineacién ni lateroescoliosis y sin IAA avanzada. Los
autores sugieren la necesidad de conocer los conceptos y
términos de las anormalidades de la UCC para indicar
tratamiento en el momento oportuno y obtener los resul-
tados esperados en cada caso en particular.
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