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RESUMEN

Se propone una clasificacion anatomica de las anomalias congénitas del atlas para
facilitar el examen radioldgico sistematico de la charnela occipito-cervical, de forma
que puedan reconocerse con facilidad las anomalias descritas, evitando errores de
diagnostico tanto por fallo en reconocer que existe una anomalia como por dar
importancia a alteraciones que no la tienen, tal como sucede al diagnosticar como
fractura una lesion que es en realidad una malformacion congénita o viceversa.

Se clasifica el atlas en 4 areas para las malformaciones aisladas (arco posterior, zona de
union del arco posterior y macizo articular, macizo articular y arco anterior) y en otras 2
para las anomalias occipito-atloideas y atlo-axoideas.

En cada area se consideran las anomalias descritas y su posible relevancia clinica que,
en el caso de las anomalias de fusion del arco posterior a los macizos articulares o en la
espina bifida, pueden suponer una dificultad si fuese necesaria una fusion posterior C1-
C2 y en ocasiones pueden ser confundidas con fracturas. La existencia de inestabilidad
por anomalia aislada del atlas es excepcional.

Congenital anomalies of atlas: classification and clinical
relevance

SUMMARY

A classification of congenital anomalies of atlas is proposed in order to make a
systematic approach to its radiological diagnosis. Atlas is divided in four areas
(posterior arch, union of posterior arch and articulation, articulation and anterior arch)
for isolated malformations and two more for occipito-atloid and atlo-axoid anomalies.
The common anomalies and its possible clinical relevance in each area are described.



INTRODUCCION

Las anomalias congénitas del atlas son poco frecuentes y normalmente tenemos
limitaciones en su estudio por encontrar publicaciones especializadas de casos aislados
0 aspectos particulares ©+ 3 > © 7. 9.16.22,23. 28, 29.30.31 ' 5 n3 exposicién de las anomalias
mas frecuentes en libros monogréaficos sobre patologia cervical o patologia ortopédica
infantil °>. En cualquier caso, se hace dificil poder agrupar de forma didactica y
ordenada las diferentes anomalias conocidas que con frecuencia pasan desapercibidas o
se confunden en el diagnéstico con lesiones traumaticas % esta confusion se da tanto
diagnosticando como lesién traumatica una anomalia congénita ™ %, como
considerando como anomalia congénita una fractura.

Dada la frecuencia de traumatismos cervicales, parece importante actualizar de forma
ordenada el conocimiento de las anomalias congeénitas del atlas con un doble objetivo:
Reconocer la existencia de una anomalia, que es dificil a veces ** * y su posible
repercusion clinica *® para tomar la decisién apropiada, que normalmente sera la
abstencion o el planteamiento de una posible intervencién quirtrgica * *°, generalmente
una artrodesis.

El objetivo de este trabajo es proponer una clasificacion sencilla de las malformaciones
congénitas del atlas con el objeto de facilitar un examen sisteméatico de la charnela
occipito-cervical que permita el diagndstico de las posibles anomalias del atlas. El
recuerdo de su posible repercusion favorecera la toma de decision terapéutica.

MATERIAL Y METODO

Sin poder establecer una incidencia aproximada de las anomalias que citaremos por no
encontrar datos bibliograficos y por haber recogido la gran parte de nuestras
observaciones como un hallazgo casual, hemos realizado una divisién anatémica del
atlas con objeto de plantear un examen radiografico sistematizado.

Consideramos, como método de clasificacion, cuatro zonas en el atlas y otras dos en su
transicion occipito-atloidea y atlo-axoidea, que no estudiaremos en profundidad. El
esquema de clasificacion correspondiente a cada zona se considera siempre en
proyeccion lateral y axial por ser las exploraciones radiogréaficas en las que se aprecian
estas anomalias, y lo haremos simultdneamente para establecer una correlacion de
imagenes util en la orientacion diagnostica.

Las areas de anomalias quedan establecidas como sigue (Fig. 1a, b y c).

En la proyeccion axial, se han dibujado en negro las areas que normalmente se
encuentran con cartilago en el nifio, la linea media posterior y los cartilagos del arco
anterior.

Podemos considerar ademas como AREA 5 la de transicion con el occipital y como
AREA 6 la de transicion atlo-axoidea pero, por la variedad de anomalias de transicién
O-C1, no consideramos aqui méas que las anomalias aisladas del atlas (Fig. 2). Como
orientacion recordaremos que las anomalias O-C1 mas frecuentes son la asimilacion del



atlas y la existencia de osiculos entre occipital y C1 y en cuanto a la relacién C1-C2, la
fusién o asimilacion de la odontoides a un macizo articular del atlas (Fig. 3) se
acompafia normalmente de otras anomalias. En este sentido tampoco consideramos las
malformaciones O-C1-C2 complejas, cuya detencidn no suele ser problema, ni plantea
errores diagnosticos.

RESULTADOS

Con la clasificacion propuesta, hemos podido incluir todos los casos o tipos que hemos
revisado en la literatura, asi como todos los casos que hemos podido encontrar en la
préctica diaria.

Asi, definiremos e ilustraremos las anomalias aisladas del atlas segin el método de
distribucion por areas como sigue.

Area 1: Las anomalias de esta zona consisten en un defecto de formacién que va desde
la disrafia con una minima hendidura en la linea media posterior (a en el esquema axial
y lateral de la Fig. 4) hasta la agenesia del arco posterior (c en el esquema) pasando por
una variable expresion de amplitud de espina bifida (4b). En estos tres tipos, hay una
correlacion ajustada entre la imagen axial, que es siempre definitoria, y la radiografia
lateral; el redondel que se ve normalmente en el arco posterior del atlas en proyeccién
lateral (flecha en Fig. 4a) no permite orientar el diagnostico con una radiografia simple
de un defecto de cierre de tipo a, pero desaparece en su zona anterior en la espina bifida
mas amplia, como en la b, pudiéndose ver una doble paleta si la proyeccion es una un
poco oblicua (flecha en Fig. 4b). En el caso de agenesia del arco posterior, no existe
problema diagndéstico en radiografia lateral. En la figura 5 exponemos ejemplos clinicos
ilustrativos.

Repercusion clinica: Los defectos aislados de formacién del arco posterior no tienen por
si solos repercusion clinica ni potencialidad lesional. Es importante su reconocimiento
por la eventualidad de realizar una intervencion quirdrgica a ese nivel, para ser
conscientes del posible riesgo del abordaje quirdrgico segun la amplitud del defecto del
arco posterior, o si se ha planeado una artrodesis C1-C2 de que el defecto de cierre, la
espina bifida, puede obligar a modificar la técnica de cerclaje posterior clasico C1-C2
hacia una técnica alternativa de cerclaje doble *° o, incluso, por otra via de abordaje. Es
importante recordar aqui que en el nifio con formacién normal del atlas, puede darse una
situacion similar a la espina bifida puesto que la linea media puede encontrarse con
tejido cartilaginoso hasta los 12 afios. Esto es importante a la hora de indicar una
artrodesis posterior de C1 y C2 en un nifio, puesto que la falta de buen soporte en la
linea media obligara a realizar un procedimiento distinto que los clasicos cerclajes que
pasan por debajo del arco del atlas una vez y por la linea media.

Area 2: Las anomalias de esta zona las podemos agrupar en dos tipos: Defectos de
unién entre arco posterior y macizo articular, o defectos de formacion de la parte
anterior del arco posterior, y anomalias de forma del desfiladero periarticular de la
arteria vertebral. En sentido estricto estas ultimas podrian considerarse como variantes
de la normalidad pero las consideramos por plantear en la practica cierta dificultad de
reconocimiento para quien no conoce bien la patologia de esta region.



El defecto de fusion del arco posterior con el macizo articular puede ser, al igual que la
espina bifida, una hendidura o un defecto mas amplio (Fig. 6a); hasta tal punto lo
consideramos similar que lo denominamos espina bifida lateral. En cuanto a la imagen
radiogréafica, reproduce una hendidura simple, lineal, una hendidura en la que ambos o
uno de los bordes son redondeados o afilados, o un defecto méas amplio en que
generalmente los bordes 0seos son afilados (Fig. 7). La tomografia axial pone de
manifiesto la uni o bilateralidad del defecto asi como su extension.

En cuanto a las anomalias del desfiladero de la arteria vertebral, podemos observar dos
aspectos: Formacion de un espoldn posterior en la parte superior del macizo articular
que se continda por un ligamento hasta el arco posterior del atlas, formando un tdnel a
la arteria vertebral, y la formacion de un verdadero anillo 6seo alrededor de la arteria
vertebral por detrés del macizo articular (Figs. 6b y 8).

Repercusion clinica: Las anomalias del desfiladero de la arteria vertebral no pasan de
suponer un hallazgo casual sin repercusion patoldgica alguna, planteando sélo la
dificultad de observarlas. Con respecto a los defectos de formacion de la union arco
posterior-macizo articular, espina bifida lateral, debemos hacer dos consideraciones; por
un lado, en caso de darse en pacientes que han de ser intervenidos para artrodesis C1-
C2, debe plantearse de entrada una artrodesis anterior o una occipital-C2, dado que
cualquier fijacion de un arco posterior que no esté soldado al resto del atlas no fijara el
atlas.

Por otro lado, lo més frecuente, la problematica que se nos puede plantear es la del error
diagnostico por confusion con una fractura del atlas. En los casos que se aprecie una
hendidura en el area de la falta de fusion, si hay un traumatismo puede ser dificil el
diagnéstico diferencial con una fractura si hay dolor suboccipital; en tal caso, la
morfologia de la imagen de la tomografia axial puede orientar el diagnostico. En caso
de que se vean los bordes 6seos redondeados o afilados, puede descartarse el
diagnostico de fractura, aunque haya antecedente traumatico y dolor cervical.

Area 3: Las anomalias de esta zona, descartando las fusiones con el occipital y con el
odontoides, que incluimos en las zonas 5 y 6, consisten en un defecto de formacion con
hipoplasia 0 agenesia de un macizo articular (Fig. 9). Nosotros no hemos observado
ningun caso de este tipo de anomalia ni hemos encontrado otra referencia publicada que
la que menciona su posibilidad .

Repercusion clinica: Una afeccién de este tipo puede cursar con una inestabilidad
occipito-cervical y una deformidad del cuello.

Area 4: En esta zona cabe considerar como anomalias los defectos de formacion donde
la dehiscencia con hendidura medial hasta la agenesia y como variantes de la
normalidad, las irregularidades de osificacion del arco anterior expresadas como
diferentes lineas transparentes, correspondientes en el nifio a las areas cartilaginosas de
crecimiento (Figs. 10-11).

Repercusion clinica: Estas anomalias, salvo la dehiscencia amplia o agenesia de arco,
que pueden verse en una radiografia lateral simple (Fig. 10) se observan en tomografia
axial y pueden plantear dificultad diagndstica en el nifio traumatizado si hay anomalias



de arco anterior o un atlas bipartito (asociacion de espina bifida posterior y anterior) y
los bordes estan poco osificados (Fig. 11).

DISCUSION

En conjunto, hemos planteado una serie de anomalias del atlas observadas y posibles
que tienen interés como area de conocimiento para poder tener una mayor seguridad en
su diagndstico, evitando tratamientos innecesarios en los casos en que una anomalia
generalmente sin repercusion clinica “per se” es diagnosticada como fractura y
orientando la tactica operatoria en aquellos casos en que un raquis con anomalias del
atlas va a ser operado por otra causa. Ninguna de las anomalias observadas, o
publicadas con casos documentados, tiene potencialmente relevancia patoldgica por si
sola; el caso de la agenesia de un macizo articular, aunque posible, no lo hemos
encontrado documentado.

En anomalias complejas o asociadas, como la fusion atlas-odontoides con seudoartrosis
congénita de odontoides, puede haber inestabilidad que precise una fusién; nosotros
hemos podido realizar artrodesis C1-C2 en casos de dehiscencia congénita del arco
posterior del atlas y esto requiere de dos consideraciones quirdrgicas: Evitar en el
abordaje una lesion al tejido nervioso por falta de la proteccion del plano 6seo y optar
por una técnica de fijacion diferente que el cerclaje simple C1-C2 *°.

Nos parece que la clasificacion que proponemos es simple, incluye todas las anomalias
que hemos encontrado publicadas y hemos observado en la practica clinica, y supone
una sistematica facil de seguir para el reconocimiento de la region cervical alta con
orientacion sencilla y aplicable de como reconocer las anomalias aisladas del atlas.
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Figura |l a, b, c. Distribucién de las distintas areas de anomalias del atlas; a corte axial
de TAC, en la by c vistas laterales de radiografia.

Figura 2. Asimilacion del atlas; se observa una situacién alta del arco anterior del atlas
en relacion con la odontoides.



Figura 3. Corte de TAC correspondiente a una fusion de la odontoides con el macizo
articular del atlas.

Figura 4. Anomalias del area 1 en esquemas axiales y laterales, a corresponde a una
disrafia con una minima hendidura, b a un defecto parcial del arco posterior y ¢ a una
agenesia completa del arco posterior. La flecha sefiala en a el redondel normal que

corresponde al arco posterior del atlas.



Figura 5. Caso clinico en que la cirugia mostré una zona de defecto amplio del arco
posterior, en el control de TAC hay una linea delgada fibrocartilaginosa a nivel del arco
posterior (b) y en la radiografia lateral encontramos la doble paleta que coincide con un
defecto posterior amplio del atlas (c). En d se observa un defecto menor del arco
posterior en proyeccion lateral (flecha).
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Figura 6. Anomalias del area 2 en esquemas axiales y laterales; en a hay un defecto de
fusion del arco posterior con el macizo articular; b corresponde a la formacion de un
espolon (1) o un anillo 6seo (2) alrededor de la arteria vertebral por detras del macizo
articular.
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Figura 7. En a se aprecia una hendidura lateral amplia con bordes afilados, en b hay una
hendidura lineal con bordes redondeados y ¢ corresponde a una fractura del arco
posterior.

Figura 8. Se aprecia la formacion de un anillo 6seo que rodea la arteria vertebral.
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Figura 9. Agenesia completa de un macizo articular proyeccion axial (TAC) y
transbucal.
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Figura 11. Dehiscencia del arco anterior por delante de la odontoides (a) e
irregularidades de osificacion del arco anterior en un nifio de 4 afios con luxacion atlas-
axis (b).



