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Asimilacion atlantoidea: malformacion, compensacion o
deformidad. ¢Es parte de la invaginacion basilar?

Atlantoid assimilation: malformation, compensation or deformity.
Is it part of basilar invagination?
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RESUMEN. Introduccidn: la asimilacion atlantoidea
puede presentarse sola o asociada a otras malformaciones
y deformidades de la unién craneocervical, los mecanismos
etioldgicos y patoldgicos no estan esclarecidos. Presenta-
cion de caso: paciente de la sexta década de vida, quien fue
atendida en el Hospital de Especialidades «Eugenio Espe-
jo», con datos clinicos piramidales asimétricos, posteriores
a mecanismo de lesion de caida con cinética de baja ener-
gia. La sintomatologia revirtié con manejo conservador. En
la actualidad, la paciente esta bajo observacion periédica.
Conclusion: la asimilacion atlantoidea es una malforma-
cion congénita muchas veces asintomatica y parte de una
compensacién embrioldgica cuando esta asociada a otras
malformaciones. Es necesaria la aparicion de deformidad
para llegar a la inestabilidad atlantoaxoidea que no es tem-
prana. El conocimiento y poder diferenciar los conceptos
de las anormalidades de la union craneocervical permiten
indicar el mejor tratamiento y asi obtener los resultados mas
adecuados con la individualizacion de cada caso.

Palabras clave: asimilacion atlantoidea, tratamiento,
inestabilidad atlantoaxoidea, cirugia, fijacion, columna cer-
vical.

ABSTRACT. Introduction: atlas assimilation can
occur alone or in association with other craniocervical
junction malformations and deformities. The etiological
and pathological mechanisms are not clear. Case
presentation: patient in her sixth decade of life, who
was treated at the «Eugenio Espejo» Hospital, with
asymmetric pyramidal symptoms after a low-energy
kinetic fall. The condition completely reverted with
conservative management. The patient is currently under
periodic observation. Conclusion: the atlas assimilation,
a congenital malformation, often asymptomatic; it is part
of an embryological compensation when it is associated
with other malformations. The appearance of deformity
is necessary to reach atlantoaxial instability that it is not
early. The knowledge of the concepts and distinction of the
craniocervical junction abnormalities allows to indicate
the best treatment in order to obtain the most suitable
results with the individualization of each case.
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Introduccion

La asimilacion atlantoidea (AA), asimilacion atlanto-
occipital u occipitalizacion del atlas es muy infrecuente
(0.03-3%).! Es el resultado de la falla de la segmenta-
cion del cuarto esclerotoma (proatlas), expresandose por
la fusion de la superficie inferior de los condilos occipi-
tales (CO) con la superficie superior del atlas (C1);>? in-
fradiagnosticada en su mayoria, ya sea en pacientes asin-
tomaticos o cuando se encuentra asociada a sindromes u
otras malformaciones de la unién craneocervical (UCC)*
y fosa posterior; la sintomatologia se debe a la exigencia
funcional que produce a otros sistemas de movimiento. El
aparato axial conformado por CO, C1y axis (C2), es el
encargado de 50-60% de los movimientos de rotacion, fle-
Xién y extension cervical; asi como de 5% del movimien-
to de flexion lateral del cuello;® la AA produce cascadas
degenerativas in situ y en el aparato subaxial (desde las
facetas articulares inferiores de C2 hasta las facetas arti-
culares superiores de T1) al evolucionar de modo variable
a inestabilidad atlantoaxoidea (IAA). El cuadro clinico se
caracteriza por cérvico-nuco-braquialgias mecanicas que
en grados mas avanzados causan sindromes compresivos
neurovasculares, tales como: sindrome piramidal (SP),
sindrome cordonal posterior (SCP), sindromes cerebelosos
(SC), sindrome de la arteria vertebral (SAV), radiculopa-
tias, sincopes, vértigo y con menor frecuencia, afeccion de
nervios craneales bajos (ANCB).°

Ya que los mecanismos etioldgicos y patolégicos no es-
tan esclarecidos en la AA, es fundamental poseer el conoci-
miento para identificar las anormalidades de la union cra-
neocervical y lograr indicar asi el tratamiento con el que se
pueda obtener una evolucion clinica satisfactoria. Es por lo

que, en este trabajo, presentamos un cuadro clinico de AA,
su evolucidon y manejo definitivo.

Presentacion de caso

Se trata de paciente femenino de 54 afios, sin antece-
dentes médicos de importancia, que sufre caida de propia
altura; mas tarde siente torpeza en hemicuerpo derecho
(HP:0002312) y cérvico-nucalgia (HP:0046506). En el exa-
men fisico se evidencia sindrome piramidal derecho asimé-
trico (HP:0002493), sin batiestesia, ni sindrome vertigino-
so, ni ANCB. Posterior a examenes de imagen se descarto
injuria traumatica aguda, por lo que se realiz6 maniobra de
flexion forzada de la columna cervical con la que no hubo
sincope ni aumento del sindrome piramidal; a la maniobra
de extension forzada de columna cervical sin presencia de
dolor ni nistagmo y a la distraccion forzada de la misma
no hubo mejoria de los sintomas. Los test de Spurling y
Lhermitte fueron negativos; las iméagenes ulteriores mostra-
ron asimilacién atlantoidea y cambios degenerativos en el
aparato subaxial, sin estenosis de neurofordmenes (Figuras
1 a 4). El manejo fue conservador, con ortesis cervical de
uso intermitente; obteniendo remision completa del cuadro
clinico. En la actualidad la paciente se encuentra en obser-
vacion clinica periddica sin datos de deterioro neurologico.

Discusién

La AA es una malformacidn 6sea con bases embriol6gi-
cas que coincide en el intervalo entre la primera y segunda
neurulacion; esto produce la falta de diferenciacion de CO
y C1 en el proatlas, lo que resulta en la fusion atlanto-occi-
pital (FAO).” Se propone la teoria de la compensacién em-

Corte sagital de reconstruccion 0sea tomografica, en puntos rojos los puntos de referencia, de adelante hacia atras: flecha café, borde
posterior del paladar (BPP); flecha azul, extremo mas inferior del clivus; flecha verde, apex del odontoides; flecha anaranjada, borde posterior del agujero
magno; flecha negra, opistocraneon; linea blanca, el plano de McGregor; linea amarilla punteada, plano de Chamberlain; linea purpura, plano de McRae.

Mismo corte, hallazgos de la asimilacion atlantoidea: flecha purpura, arco anterior vestigial; flecha café, apex odontoide; flecha amarilla, apofisis

espinosa de C2, ausencia de arco posterior de C1 (zona 3 de fusion); lineas verdes, plano de McGregor y plano de McRae.

Corte sagital de tomografia

simple de craneo: linea roja, plano de Wackenheim, con ligera retroversion odontoidea; lineas verdes, plano de McGregor y plano de McRae.
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Plano de McRae

TC Plano de Chamberlain
FAO. Plano de McGregor
TC
Fs)
TC cL BPO
-'"._ r— opP
FAO .’“" A AAN B

Evolucidn de la malalineacion odontoidea hasta llegar a la inestabilidad atlantoaxoidea; linea roja, plano de Wackenheim, demuestra la
malalineacion odontoidea; y linea verde, espacio atlanto-odontoideo, representa la inestabilidad atlantoaxoidea. B) Escal6n que indica los grados de im-
presion basilar de acuerdo con el ascenso del odontoides en los planos. Abajo, craneometria unién craneocervical normal: linea amarilla punteada, linea
de McGregor (de PB a OP); linea roja, plano de Chamberlain (de PB a BPO); linea purpura, plano de McRae (de CL a BPO).

TC = tronco encefélico. OD = odontoides. FAO = fusidn atlanto-occipital anterior. PB = extremo mas posterior del paladar blando. CL = clivus.
AAN = arco anterior del atlas. BPO = borde posterior del agujero magno. OP = opistocraneon.

Corte sagital de resonancia magnética nuclear de columna (RMNC), proyeccion T1, en linea roja, angulo pontomedular, no muestra kicking;
linea verde, plano de McRae. B) RMNC, en T1, corte sagital; en asteriscos rojos, espacios libres de unién bulbo medular, se muestra espacio canal
raquideo sin compresion. C) RMNC en T2, corte sagital; flecha blanca, aparato cruciforme abombado, evidencia de hiperlaxitud; flecha roja, amigdalas
cerebelosas, sin descenso; flecha amarilla, hiperintensidad en cordon posterior; flecha celeste, abombamiento del ligamento longitudinal posterior por
protrusion discal contacta con la médula, pero no hay datos clinicos de mielopatia.

Asimilacion Impresion Lateroescoliosis Maollall?e%mon Ma(;all?e%cmn Inestabilidad
atlantoidea basilar axial odontoidea odontoidea atlantoaxoidea
no compresiva comprensiva

Linea del tiempo de los eventos de la historia natural de la asimilacion atlantoidea.
Fuente: Centro de imagenes del Hospital «Eugenio Espejo». Realizado por: autor Juan Miguel Aleman-Iiiguez.

Acta Ortop Mex. 2023; 37(4): 237-243 239



Aleman-Ifiiguez JM y cols.

Tabla 1: Diferencias entre asimilacion atlantoidea, invaginacion basilar, platibasia e impresion basilar.

Asimilacion atlantoidea
(AA)

Naturaleza Congénita®

Etiologia Falla de la segmentacion

del proatlas®

Anatomopatologia FAO, simétrico o asimé-

trico®*?

Malformaciones Ausencia del arco poste-
rior del atlas

Membrana osteofibrosa
como arco anterior rudi-
mentario

Arco posterior ausente
Masas laterales del atlas
ausentes y combinadas
con los condilos occipi-
tales

Foramen transverso
incompleto «procesos
paracondilares»

Canal hipogloso oculto
No fusién C1-C2
Fusion C2-C3 (mitad de
casos)®*?

Imagen Sagital: fusion arco
anterior y posterior (zona
1y zona 3)

Coronal: fusion masas
laterales (zona 2)*?

Edad Cuarta década de la vida*

Asociaciones 1B
Craneosinostosis
Sindrome de Klippel-Feil
(SKF)
Displasia espondiloepi-
fisaria
Sindrome de Down
Sindrome de Morquio*
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Invaginacion basilar (1B)
ORPHA:2285
HP:0012366

Congénita®

Sinostosis esfenooccipital
precoz®

Convexidad de la fosa
posterior. CO incluido en
la fosa posterior
Horizontalizacion y acor-
tamiento del clivus®*?

Hipoplasia: basioccipital,
condilar, atlas, AA, odon-
toides malformada®*?

Signo del «tercer condilo»
(odontoides-COl)
Retroceso odontoideo:

por detrés de la linea de
Wackenheim?*?

Apice odontoide:

Leves: menos de 7 mm de
la linea de Chamberlain
(LCH); moderados: me-
nos de 5 mm de la linea
de McGregor (LMG);
severos: en la linea de
McRae (LMR)

Kinking del tronco
cerebral: angulo agudo
entre protuberancia y
médula oblongada (angulo
cérvico-medular [ACM])°

Pediatrico*

IB primaria.

Sindrome de Bull-Nixon
Malformacion de Chiari
(MCH)
Craneosinostosis
Platibasia

Sindrome de Down
Siringomielia

SKF®

240

Platibasia
HP:0002691

Congénita?

Insuficiencia de formacion
craneo endocondral®

Aplanamiento de la base,
con aumento del angulo
basal

Clivus acortado®*?

Falta del declive del
clivus

Esfenoides de implanta-
cion alta®*?

Implantacion alta union
esfenoclival y basion
Deformidad del ACM®*2

Pediatrico*

MCH

SKF

Espina bifida

Raquitismo
Craneosinostosis
Osteogeénesis imperfecta
Estado disrafico de
Bremer

Sindromes neurocutaneos®

Impresién basilar (IBC)
HP:0005758
OMIM:109500

Adquirida*

Desestructuracion del
aparato ligamentario
cruciforme?

Reblandecimiento y
laxitud de las estructuras
ligamentarias crucifor-
mes®*?

Es consecuencia de las
malformaciones a través
del tiempo®*?

Apice odontoide > 2.5 mm
por encima del LCH
Casos graves encima de

la LMR

Deformidad ACM*?

Adulto-variable*

Platibasia

Siringomielia

Fracturas

Postquirtrgico de cra-
neotomias/craniectomias
suboccipitales y laminec-
tomias C1, C2 (nifios)
Artritis reumatoide
Sifilis

Tumores

Compensacion de IAA
en AA°
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Continda Tabla 1: Diferencias entre asimilacion atlantoidea, invaginacion basilar, platibasia e impresion basilar.

Sintomatologia

Historia natural

Clasificaciones

Compensaciones

Deformidad

Tratamiento

Asimilacion atlantoidea
(AA)

Asintomaticos
Mecanicos:
Cervicalgias
Cérvico-nucalgias
Cérvico-braquialgias
Neurovasculares leves:
Mielopatias motoras (SP)
Mielopatias posteriores
(batiestesia)
Sindromes cerebelosos
Sindromes vasculares
(SAV)
Neuropatias craneales
bajas (XI1)
Intermitentes®
Autolimitadas
Establecidas®

Lenta, buen prondstico:
1°AA, 2° IBC, 3° lateroes-
coliosis, 4° MO, 5° IAA*?

Con fusion del arco ante-
rior (Z1)

Con fusion de masas
laterales (Z2)

Con fusion del arco poste-
rior (Z3)°

Sin IAA/con IAAY?

Exceso de trabajo del
aparato subaxial y aparato
cruciforme

Impresion basilar com-
pensatoria®®

Cuello corto (CC)
Pérdida de la lordosis
cervical

Subluxacioén atlantoaxoi-
dea (SAA)

MO no compresiva/com-
presiva

IAA leve®

Conservador: ortesis y
observacion
Distraccion, fusién C1-C2
y artrodesis
Descompresion osteo-
ligamentaria posterior
(DOLP)

Fusion y artrodesis cra-
neocervical (FACC)
Correccion y distraccion
cervical con disposi-
tivos intervertebrales
(CDDI)4151617
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Invaginacion basilar (1B)
ORPHA:2285
HP:0012366

Mecénicas
Neurovasculares modera-
das-severas

Puede haber sindrome
centromedular (siringo-
mielia)

Establecidas

No autolimitadas®

Rapida e incapacitante
1°1B, 2° IAA congénita
o0 evolucion rapida, 3°
siringomielia®®

Simple: unica malfor-
macion

Compleja: con otras
malformaciones 6seas y
neurales

Sin IAA/con IAA®

Insuficiencia atlantoa-
xoidea por hipoplasia de
estructuras oseas, exige
mas a ligamentos y crea
hiperlaxitud
Compensacion embriol6-
gica con asociacion AA™

CE

Superficies de contacto
occipito-axiales (SCOA)
congeénitas
Pseudoarticulaciones
Malalineacion facetaria
axial

MO compresiva

SAA

IAA moderada/grave®

DOLP

Descompresion C1-C2
posterior

Descompresion anterior:
odontoidectomia total/
parcial

FACC

Distraccion, fusion C1-C2
y artrodesis

CDDI

Reduccién cerrada/abierta
Traccion manual e instru-
menta|14,15.16,17

241

Platibasia
HP:0002691

Mecanicas

Puede haber sindrome
centromedular (siringo-
mielia)®

Depende de las malforma-
ciones acompafantes de
laucc®

Sindrémica
No sindrémica*?

Variable'*

cE
Otras variables®

Conservador y observa-
cion

DOLP

Depende condiciones
acompafantes41516:17

Impresion basilar (IBC)
HP:0005758
OMIM:109500

Neurovasculares modera-
das-severas®

Intermedia, depende de las
asociaciones: 1° IBC, 2°
MO, 3° IAAB

Sin IAA
Con IAAY

Hiperlaxitud en articula-
cion atlantoaxoidea™

CE

MO no compresiva/com-
presiva

Nuevas SCOA adquiridas
Pseudoarticulaciones
SAAS

Conservador: ortesis y ob-
servacion en casos leves,
no compresivos
Distraccion, fusion C1-C2
y artrodesis

DOLP

FACC

CDD|14.15,16,17
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briologica donde tras la AA ocurre la invaginacion basilar
(IB), siendo esta asociacion de evolucidn mas lenta versus
cuando ocurre una IB aislada. La FAO proporciona fijacion
congénita que frena la hiperlaxitud que existe en la IB sola,®
sin embargo, muchas de las veces la FAO no es simétrica,
existen casos de fusion parcial unilateral; en otras, la fusion
es mas estable en ambas masas laterales de C1 al propor-
cionar mayor estabilidad en el aparato axial.® En modelos
cadavéricos se comprobd que a pesar de esta fusion puede
existir sobrecarga en los ligamentos transversos en movi-
mientos de flexion,** por lo que la luz del canal raquideo
disminuye y la sintomatologia podria desencadenarse tras
este movimiento. De manera normal la evolucion es lenta y
el cuadro clinico se demuestra por las consecuencias dege-
nerativas compensatorias a la exigencia funcional de otras
articulaciones cervicales y producto de la deformidad de la
columna cervical, como la lateroescoliosis segmentaria por
la asimetria de la fusion unilateral que conlleva disminu-
cion del espacio en los neuroforamenes. Otra consecuencia
adquirida en la evolucién de AA es la falla del aparato li-
gamentario cruciforme y aparicion de la impresién basilar
axial (IBA), que produce clinica compresiva por la insinua-
cion del odontoides hacia el agujero magno y posteriormen-
te malalineacion odontoidea (MO) por fracaso ligamentario,
no siempre compresivo, que al final resulta en IAA. Este
escenario es diferente a la asociacion entre AA e IB con-
génita, ya que la clinica puede ser intermitente por la IBA
en flexién y autolimitado en casos tempranos.*? En el caso
que describimos, la paciente no tenia asociaciones a otras
enfermedades congénitas, su clinica tenia predominancia
mecanica y el déficit neurologico fue transitorio, situacion
caracteristica de la AA atin no avanzada a TAA.

En cuanto a la clinica, la asociacion con malformaciones o
deformidades de la fosa posterior pueden dar clinica de com-
presion posterior como SCP y ANCB (ataxia o dismetria sen-
sitiva, vértigo, etcétera).* La deformidad y mala posicion de
la unién bulbo-medular pueden traer consigo siringomielia y
leve o nula herniacion amigdalar, produciendo un pseudosin-
drome de Chiari o también llamado Chiari 0, con clinica de
sindrome centromedular. Y al final, la compresion de los cor-
dones anteriores por la disminucion del espacio odontoideo-
médula, se manifestara con sindrome piramidal.*® El sistema
axial de la UCC tiene un complejo conjunto de movimientos
poliaxiales, por lo que las manipulaciones mecéanicas pueden
desencadenar la clinica neuroldgica; entre las maniobras de
provocacion de la UCC se han descrito: 1) distraccion axial,
se considera positiva en tanto el paciente presenta mejoria
clinica; 2) flexion de la columna cervical como en la manio-
bra de Lhermitte, con presencia de sindrome piramidal, se
considera patoldgico; y 3) extension forzada o simulando la
maniobra de Spurling, con presencia predominante de SCP
es sugerente de compresion posterior.*5%1112 En el presen-
te caso, la sintomatologia correspondia a un SP; con los test
mecanicos de provocacion de la UCC no se aprecio diferen-
cia alguna, lo que sugiere que no habia una manifestacion de
IAA ni de inestabilidad de la UCC.
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El tratamiento en casos de bajo grado sin asociacion con-
génita es conservador, se indica inmovilizacion cervical in-
termitente para evitar la sobrecarga y dafio con la flexion.?
En casos avanzados y de mayor compromiso, el tratamien-
to incluye descompresion osteoligamentaria, cada vez mas
discutida y menos empleada por empeorar los mecanismos
compensatorios y aumentar la evolucion de la malalinea-
cioén. Asimismo, disminuye las superficies 6seas que podrian
servir para los tratamientos de fijacion; ademas, se han men-
cionado casos de deformidad posterior a cirugias de craneo-
tomias y craniectomias suboccipitales con reseccion de arco
posterior de C1 o C1y C2, principalmente en nifios, hecho
que fortalece ain mas esta teoria. Otra opcion terapéutica
es la fijacion occipito-cervical bilateral y unilateral, en ac-
tual desuso por restringir movilidad, empeorar la calidad de
vida y presentar gran incidencia de fallo; con anterioridad
era empleada como medida paliativa. El tratamiento actual
abarca técnicas de fijacion anterior o posterior, distraccion
y artrodesis de C1-C2, que pueden combinarse con la odon-
tectomia®® para la reduccién de la malalineacién craneocer-
vical, resolviendo de este modo los sintomas y asi recuperar
el flujo de liquido cefalorraquideo en la UCC.** Al tomar
en cuenta las consecuencias biomecanicas y degenerativas
secundarias de la AA 'y el hecho de que ante la correccién
de la etiologia, la deformidad se revierte y con posterioridad
mejoran los signos compresivos,* se decidié manejo con-
servador para el tratamiento definitivo de la paciente.

La paciente se beneficio de dicho manejo, revirtio su sin-
tomatologia y no presentd repercusiones clinicas de ines-
tabilidad avanzada; en la actualidad estd en seguimiento
periddico y en caso de evidencia de aumento de la IAA se
preferiran los procedimientos de fijacion y distraccion.

Los términos de AA, IB, IBC e IAA congénita inicial-
mente fueron considerados sine qua non, inclusive como si-
nonimia entre ellos, no obstante, los conceptos han ido evo-
lucionado, por lo que cada vez es mejor el entendimiento de
la biologia y biomecénica de la UCC. Esto ha permitido la
diferenciacion entre ellos, particularizando a cada uno y sus
diferentes escenarios que aiin son motivo de controversia
(Tabla 1)_14 15,16,17

Los criterios quirturgicos de la AA en el momento del
diagnostico son la clinica neurovascular compresiva esta-
blecida, asociacion con otras malformaciones e |AA avanza-
da.'**® Los criterios para abandonar la conducta expectante
y proponer manejo quirurgico son: la intermitencia de sinto-
matologia con periodos que incrementan su duracion, falla
del tratamiento médico, degeneracion sumamente avanza-
da del aparato subaxial (siendo controversial el momento
oportuno, se recomienda primero la resolucion subaxial y
posteriormente tratamiento de la columna axial con objetivo
de mejorar los mecanismos compensadores), aparicion de
impresion basilar y MO compresiva. 4151617

En el presente caso, al ser una paciente cercana a la tercera
edad, no s6lo se seguira la evolucién de la UCC, sino también
de la degeneracion del aparato subaxial; criterio fundamental
para el planteamiento del tratamiento quirdrgico.
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Conclusion

La AA es una malformacion de la UCC, diferente a la IB
y que no siempre forma parte de esta Gltima. Puede ser parte
de una compensacion embrioldgica cuando esta asociada a
IB 0 es posible sea una deformidad congénita en tanto la
FAO es asimétrica en el plano coronal. A pesar de ser parte
de otras asociaciones de malformaciones y sindromes, por si
sola tiene una evolucién lenta, siendo hallazgo en pacientes
asintomaticos. Para llegar a la IAA son necesarios varios
eventos tales como la IBC, la MO y la lateroescoliosis. El
tratamiento conservador inicial es indicado, sin embargo, la
observacion periodica es necesaria para indicar el tiempo
mas adecuado de la cirugia. En el caso presentado se cons-
taté la AA simétrica e IBC de bajo grado con MO no com-
presiva, sin malalineacion ni lateroescoliosis y, por ende, sin
IAA avanzada.

Es necesario el conocimiento de los conceptos de las
anormalidades de la UCC para indicar tratamiento y obtener
los resultados esperados mediante la individualizacién de
los casos.
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