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CASO RADIOLOGICO

Inestabilidad occipito-Atlanto-Axoidea en el síndrome de Down
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MOTIVO DE CONSULTA y ANTECEDENTES

Caso n. o l. Niña de 3 años, afecta de
síndrome de Down, que ingresa por pre­
sentar dolor a la movilización del cuello
tras caída desde una silla. A la exploración
no se apreció contractura muscular aparen­
te, ni otras lesiones objetivales. Se practicó
estudio radiológico del cuello que demos­
trÓ los hallazgos reseñados en la Fig. 1.

Flc,. \. Radiografía lateral de columna cervical que
muestra un marcado de.rplazamiento anterior de C1

sobre C2

Caso n. o 2. Niño de 13 años, afecto
de síndrome de Down, con deficiencia
mental severa y cardiopatía congénita (co­
municación interventricular), que fue re­
mitido para estudio y por apreciarse una
limitación para las miradas laterales.

FIG. 2. Radiografía lateral de columna cervical, en
lIgera flexión, que demuestra subluxación a nivel Cl­
C2 aumento patológico (6 mm) de la separación
entre el arco antenór del Atlas y la apófisis Odon­
toides (flechas cortas). En el re.rto de radiografías
funcionales practicadas .re apreció también subluxa-

ción Atlanto-Occipital
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A la exploración tenía una hipotonia
axial moderada, hiperreflexia en extremi­
dades inferiores y clonus aquíleo. Tam­
bién se observó una limitación a la dorsi­
flexión planter, piés valgos y tendencia a
andar de puntillas. Se realizó estudio ra­
diológico simple a nivel cervical (Fig. 2) Y
T.A.e. craneal y cervical alto.

DIAGNÓSTICO: Inestabilidad Occípito­
Atlanto-Axoidea en el síndrome de Down.

COMENTARIOS

Desde el punto de vista embriológico,
anatómico y biomecánico, la región
Occipito-Atlanto-Axoidea se considera co­
mo una entidad diferenciada del resto de
la columna cervical. Funcionalmente, per­
mite los movimientos de flexión, exten­
sión e inclinación lateral de la cabeza.

La articulación ósea entre el Occipital y
Atlas tiene unas considerables variaciones
en el tamaño de los cóndilos occipitales y
la profundidad de los procesos articulares
superiores de Cl . La apófisis Odontoides
también puede presentar variaciones en su
configuración. Las articulaciones óseas se
consideran inestables, por lo que la estabi­
lidad articular va a depender fundamen­
talmente de los ligamentos (1).

La inestabilidad Occípito-Atlanto­
Axoidea (IOAA) suele estar en relación con
la presencia de un trauma previo. Aunque
menos común, otras entidades como: ar­
tritis reumatoide, espondilitis anquilosan­
te, síndrome de Morquio, pseudoacondro­
plasia, displasia espóndilo-epifisaria, algu­
nas displasias metafisarias, condrodisplasia
punctata, enanismo diastrófico, síndrome
de Grisel, y síndrome Winchester-Gros­
sman, pueden asociar anomalías e inesta­
bilidad articular a este nivel. Aunque ex­
cepcional; también ha sido descrito un ca-

so de adenoma pituitario con erosión del
clivus e inestabilidad secundaria a nivel
Atlanto-Occipital (1-4).

Desde que TISHLER y MARTEL en 1965
describieron el primer caso de síndrome
de Down con IOAA, se conoce bien esta
anomalía. Se considera que entre un 10­
20 % de todos los pacientes afectos de
síndrome de Down presentan IOAA, si
bien la mayoría son asintomáticos.

La causa de esta anomalía se atribuye
fundamentalmente a la laxitud ligamento­
sa propia de estos pacientes (1-7). Algunos
autores han descrito una configuración
displásica a nivel de las superficies articu­
lares de los cóndilos Occipitales, el Atlas y
la apófisis Odontoides, que sería más fre­
cuente en el síndrome de Down y facilita­
ría aún más la inestabilidad articular a es­
te nivel (4).

La IOAA puede ponerse de manifiesto
con motivo de un accidente banal, o por
la práctica de alguna actividad física que
afecte a estas articulaciones, tal como ocu­
rrió en nuestro paciente n. o 1. En otras
ocasiones puede producir comprensión
medular a nivel cervical, y presentar sínto­
mas neurológicos o músculoesqueléticos,
como en el caso n. o 2.

Las manifestaciones clínicas pueden ser
muy variables en cuanto a la especificidad
e intensidad de las mismas. Ante la pre­
sencia de signos, o síntomas, como:
cuadriparexia, dolor de cabeza severo, hi­
perreflexia, Babinski positivo, tortícolis,
fatiga al caminar, alteración del paso, tor­
peza e incordinación progresiva de los mo­
vimientos, espasticidad, ladeo de la cabe­
za, alteraciones de la mirada, clonus, etc.
en un paciente afecto de síndrome de
Down, debe descartarse la existencia de
IOAA y eventual comprensión medular
(1-7).

El diagnóstico es radiológico, mediante
exploración radiográfica de la columna
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cervical en posiciones neutra y funciona­
les, que pondrán de manifiesto posibles
desplazamientos patológicos del occipital
sobre CI , CI sobre C2 , o el aumento de
la distancia, por encima de 4,5 mm. en­
tre la apófisis Odontoides y el arco ante­
rior de CI (Figs. 1 y 2). En algunos casos,
sobre todo en aquellos pacientes con sig­
nos de comprensión medular, la T.A.e. so­
la, o tras la administración de contraste
intratecal, puede aportarnos información
mas detallada sobre la inestabilidad arti­
cular y el grado de comprensión medular
que ocasiona (4, 6).

Existe controversia en cuanto al trata­
miento a seguir en estos casos. Teniendo
en cuenta que solo alrededor del 40 % de
los pacientes con inestabilidad radiológica
desarrollan manifestaciones clínicas, mu­
chos autores prefieren seguir una pauta
conservadora. Aunque también ha sido
postulada la fusión quirúrgica posterior
del occipital con la columna cervical supe­
rior, de forma profiláctica, la mayoría de
los autores prefieren reservarla a los casos
con manifestaciones clínicas intensas, reci­
divantes, o cuando los hallazgos radiológi­
cos presupongan un riesgo de la integri­
dad medular a este nivel (1, 2, 4, 7).

En cualquier caso, lo fundamental es
la adopción de medidas de diagnóstico
precoz, seguimiento y prevención, que
eviten la aparición de manifestaciones clí­
nicas o accidentes de consecuencias irrepa­
rables. A este respecto, el Comité de Me­
dicina Deportiva de la Academia Ameri­
cana de Pediatría, tras consultar con las
secciones de Neurología, Ortopedia, y Ra­
diología, hace las siguientes recomenda­
ciones (7):

1. A todos los niños con síndrome de
Down que deseen participar en actividades

deportivas que conlleven la posibilidad de
traumatismos de cabeza y cuello, se les
debe de practicar radiografías laterales de
la región cervical en posiciones neutra,
flexión y extensión, según la tolerancia
del paciente, antes de comenzar entrena­
mientos o competiciones. Esta recomenda­
ción se extiende a todos los participantes
en deportes de alto riesgo, a los que no
se haya comprobado radiológicamente una
normalidad cervical.

Algunos médicos prefieren explorar a
todos los pacientes con síndrome de
Down a la edad de 5 ó 6 años con el fin
de descartar una IOAA.

2. Se deben restringir los deportes
que puedan conllevar traumatismos de ca­
beza y cuello en aquellos casos en los que
se observe una distancia entre la apófisis
Odontoides del Axis y el arco anterior del
Adas superior a 4,5 mm. o cuando la
Odontoides es anormal; y estos pacientes
serán revisados regularmente.

3. En el momento actual las radio­
grafías seriadas no están indicadas en los
casos en los que se haya apreciado previa­
mente una normalidad radiológica.

4. A aquellas personas con subluxa­
ción Adanto-Axial o dislocación, que pre­
senten signos o síntomas neurológicos, se
les debe restrigir las actividades de esfuer­
zo, y se considerará una estabilización
operatoria de la columna cervical.

5. Los pacientes con síndrome de
Down que no presenten evidencia de
IOAA pueden participar en todo tipo de
deportes. No precisan, asimismo, de un
seguimiento especial, excepto si desarro­
llan signos o síntomas musculoesqueléticos
o neurológicos.
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