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Malformaciones congénitas del atlas:
clasificacion y repercusion clinica

C. Villas® / R. E. Vides" / R. Yadez"

RESUMEN

Se propone una clasificacién
anatémica 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
diagndstico 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 lesién que es en realidad una
malformacién congénita o viceversa.

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

En cada 4rea se consideran las
anomalias descritas y su posible
relevancia clinica que, en el caso de
las anomalias de fusién del arco
posterior a los macizos articulares o
en la espina bifida, pueden suponer
una dificultad si fuese necesaria una
fusién posterior C1-C2 y en ocasiones
pueden ser confundidas con fracturas.
La existencia de inestabilidad por
anomalia aislada del atlas es
excepcional,
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Introduccion

Las anomalias congénitas del atlas
son poco frecuentes y normalmente
tenemos limitaciones en su estudio
por encontrar publicaciones especiali-
zadas de casos aislados o aspectos par-
tiCulaI’eS 1,3,5,6,7,9,16,22,23,28,29, 30, 31,
0 una exposicién de las anomalias mas
frecuentes en libros monogréficos so-
bre patologia cervical o patologia or-
topédica infantil **. En cualquier caso,
se hace dificil poder agrupar de for-
ma did4ctica y ordenada las diferen-
tes anomalias conocidas que con fre-
cuencia pasan desapercibidas o se
confunden en el diagndstico con lesio-
nes traumdticas *; esta confusién se
da tanto diagnosticando como lesién
traumdtica una anomalia congéni-
ta'"?*, como considerando como
anomalia congénita una fractura.

Dada la frecuencia de traumatis-
mos cervicales, parece importante ac-
tualizar de forma ordenada el conoci-
miento de las anomalias congénitas
del atlas con un doble objetivo: Reco-
nocer la existencia de una anomalia,
que es dificil a veces '™ ', y su posi-
ble repercusion clinica '* para tomar
la decision apropiada, que normal-
mente serd la abstencion o el plantea-
miento de una posible intervencién
quirdrgica * ', generalmente una ar-
trodesis.

El objetivo de este trabajo es pro-
poner una clasificacién sencilla de las

malformaciones congénitas del atlas
con el objeto de facilitar un examen
sistemético de la charnela occipito-
cervical que permita el diagnéstico de
las posibles anomalias del atlas. El re-
cuerdo de su posible repercusion fa-
vorecerd la toma de decisién terapéu-
tica.

Material y método

Sin poder establecer una incidencia
aproximada de las anomalias que ci-
taremos por no encontrar datos bi-
bliogréficos y por haber recogido la
gran parte de nuestras observaciones
como un hallazgo casual, hemos rea-
lizado una divisién anatémica del at-
las con objeto de plantear un examen
radiogréfico sistematizado.

Consideramos, como método de
clasificacion, cuatro zonas en el atlas
y otras dos en su transicion occipito-
atloidea y atlo-axoidea, que no estu-
diaremos en profundidad. El esquema
de clasificacién correspondiente a
cada zona se considera siempre en
proyeccién lateral y axial por ser las
exploraciones radiograficas en las que
se aprecian estas anomalias, y lo ha-
remos simultdneamente para estable-
cer una correlaciéon de imdgenes util
en la orientacién diagndstica.

Las areas de anomalias quedan es-
tablecidas como sigue (Fig. 1a, by c).
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Fig. 1a, b, c.—Distribucién de las distintas dreas
de anomalias del atlas; a corte axial de TAC, en
la by c vistas laterales de radiografia.

Area I: Zona posterior del arco
posterior.

Area 2: Zona de unién del arco pos-
terior con los macizos articulares.

Area 3: Zona de macizos articula-
res.

Area 4: Zona de arco anterior.

En la proyeccién axial, se han dibu-
jado en negro las dreas que normal-
mente se encuentran con cartilago en
el nifio, la linea media posterior y los
cartilagos del arco anterior.

Fig. 2.—Asimilacion del atlas; se observa una
situacion alta del arco anterior del atlas en rela-
cion con la odontoides.

Fig. 3.—Corte de TAC correspondiente a una fusién de la odontoides con el macizo articular del atlas.

Podemos considerar ademds como
AREA 5 la de transicion con el occi-
pital y como AREA 6 la de transicién
atlo-axoidea pero, por la variedad de
anomalias de transicién O-Cl1, no
consideramos aqui mds que las ano-
malfas aisladas del atlas (Fig. 2).
Como orientacién recordaremos que
las anomalias O-Cl1 mas frecuentes
son la asimilacién del atlas y la exis-
tencia de osiculos entre occipital y C1
y en cuanto a la relaciéon C1-C2, la
fusién o asimilacién de la odontoides

Fig. 4. —Anomalias del drea 1 en esqueinas axia-
les 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.
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a un macizo articular del atlas (Fig. 3)
se acompafia normalmente de otras
anomalias. En este sentido tampoco
consideramos las malformaciones
0O-C1-C2 complejas, cuya detencidn
no suele ser problema, ni plantea
errores diagndsticos.

Resultados

Con la clasificacién propuesta, he-
mos podido incluir todos los casos o
tipos que hemos revisado en la litera-
tura, asi como todos los casos que
hemos podido encontrar en la préacti-
ca diaria.

Asi, definiremos e ilustraremos las
anomalias aisladas del atlas segiin el
método de distribucién por 4reas
como sigue.

Area 1: Las anomalias de esta zona
consisten en un defecto de formacién
que va desde la disrafia con una mi-
nima hendidura en la linea media pos-
terior (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 ampli-
tud de espina bifida (4b). En estos
tres tipos, hay una correlacion ajusta-
da entre la imagen axial, que es siem-
pre definitoria, y la radiografia lateral;
el redondel que se ve normalmente
en el arco posterior del atlas en pro-
yeccién lateral (flecha en Fig. 4a) no
permite orientar el diagndstico con
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una radiografia simple de un defecto
de cierre de tipo a, pero desaparece
en su zona anterior en la espina bifi-
da més amplia, como en la b, pudién-
dose ver una doble paleta si la proyec-
cién es una un poco oblicua (flecha
en Fig.4b). En el caso de agenesia
del arco posterior, no existe problema
diagnéstico en radiografia lateral. En
la figura 5 exponemos ejemplos clini-
cos ilustrativos.

Repercusion clinica: Los defectos
aislados de formacién del arco poste-
rior no tienen por si solos repercusion
clinica ni potencialidad lesional. Es
importante su reconocimiento por la
eventualidad de realizar una interven-
cién quirdrgica a ese nivel, para ser
conscientes del posible riesgo del abor-
daje quirtirgico segtin 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 ha-
cia una técnica alternativa de cerclaje
doble ' o, incluso, por otra via de
abordaje. Es importante recordar aqui
que en el nifo con formacién normal
del atlas, puede darse una situacion
similar a la espina bifida puesto que la
linea media puede encontrarse con te-
jido cartilaginoso hasta Jos 12 afios.
Esto es importante a la hora de indi-
car una artrodesis posterior de C1 y
C2 en un nifo, puesto que la falta de
buen soporte en la linea media obliga-
ra a realizar un procedimiento distin-
to que los clésicos 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: De-
fectos de unidn entre arco posterior y
macizo articular, o defectos de forma-
cién de la parte anterior del arco pos-
terior, y anomalfas de forma del des-
filadero periarticular de la arteria ver-
tebral. En sentido estricto estas ulti-
mas podrian considerarse como va-
riantes de la normalidad pero las con-
sideramos por plantear en la préctica
cierta dificultad de reconocimiento
para quien no conoce bien la patolo-
gia de esta region.

El defecto de fusién del arco pos-
terior con el macizo articular puede
ser, al igual que la espina bifida, una
hendidura o un defecto mds amplio
(Fig. 6a); hasta tal punto lo conside-
ramos similar que lo denominamos

Fig. 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 proyeccién lateral (flecha).
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Fig. 6.—Anomalias del drea 2 en-esquemas axia-
les y laterales; en a hay un defecto de fusién del
aico posieiior coii el inacico ariiculur; b corres-
ponde a la formacién de un espolén (1) o un
anillo éseo (2) alrededor de la arteria vertebral
por detrds del macizo articular.

espina bifida lateral. En cuanto a la
imagen radiografica, reproduce una
hendidura simple, lineal, una hendi-
dura en la que ambos o uno de los
bordes son redondeados o afilados, o
un defecto mas amplio en que gene-
ralmente los bordes éseos 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 des-
filadero de la arteria vertebral, pode-
mos observar dos aspectos: Forma-
cién de un espolén posterior en la
parte superior del macizo articular que
se contintia por un ligamento hasta el
arco posterior del atlas, formando un
tdnel a la arteria vertebral, y la forma-
cién de un verdadero anillo dseo alre-
dedor de la arteria vertebral por detrds
del macizo articular (Figs. 6b y 8).

Gl 10dliLU aiual 150, U

Repercusion clinica: Las anomalias
del desfiladero de la arteria vertebral
no pasan de suponer un hallazgo ca-
sual sin repercusién patolGgica algu-
na, planteando sélo la dificultad de
observarlas. Con respecto a los defec-
tos de formacion de la unién arco pos-
terior-macizo articular, espina bifida
lateral, debemos hacer dos considera-
ciones; por un lado, en caso de darse
en pacientes que han de ser interveni-
dos para artrodesis C1-C2, debe plan-
tearse de entrada una artrodesis ante-
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Fig. 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.

rior o una occipital-C2, dado que
cualquier fijacién de un arco posterior
que no esté soldado al resto del atlas
no fijaré el atlas.

Por otro lado, lo mis frecuente, la
problemdtica que se nos puede plan-
tear es la del error diagndstico por
confusién con una fractura del atlas.
En los casos que se aprecie una hen-
didura en el drea de la falta de fusidn,
si hay un traumatismo puede ser difi-
cil 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 diagnéstico. En caso de que se vean
los bordes 6seos redondeados o afila-
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dos, puede descartarse el diagndstico
de fractura, aunque haya antecedente
traumdtico y dolor cervical.

Area 3: Las anomalias de esta zona,
descartando las fusiones con el occi-
pital y con el odontoides, que inclui-
mos en las zonas 5 y 6, consisten en
un defecto de formacion con hipopla-
sia 0 agenesia de un macizo articular
(Fig. 9). Nosotros no hemos observa-
do ningiin caso de este tipo de ano-
malfa ni hemos encontrado otra refe-
rencia publicada que la que menciona
su posibilidad *°.

Repercusién clinica: Una afeccion
de este tipo puede cursar con una
inestabilidad occipito-cervical y una
deformidad del cuello.
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Fig. 8.—Se aprecia la formacién de un anillo éseo que rodea la arteria vertebral.

Area 4: En esta zona cabe conside-
rar como anomalias los defectos de
formacién 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 anoma-
lias, 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 nifo traumatizado

si hay anomalias de arco anterior o
un atlas bipartito (asociacién de espi-
na bifida posterior y anterior) y los
bordes estan poco osificados (Fig. 11).

Discusion

En conjunto, hemos planteado una
serie de anomalias del atlas observa-
das y posibles que tienen interés como
area de conocimiento para poder te-
ner una mayor seguridad en su diag-
nostico, evitando tratamientos innece-
sarios en los casos en que una anoma-
lia generalmente sin repercusién clini-
ca “per se” es diagnosticada como

Fig. 9.—Agenesia completa de un macizo articu-
lar proyeccion axial (TAC) y transbucal.

Fig. 10.—Esquema de las irregularidades de osi-
ficacion del drea 4.

Fig. 11.—Dehiscencia del arco anterior por delante de la odontoides (a) e irregularidades de osificacién del arco anterior en un nifio de 4 anos con luxacion
atlas-axis (b).
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fractura y orientando la tdctica opera-
toria en aquellos casos en que un ra-
quis con anomalias del atlas va a ser
operado por otra causa. Ninguna de
las anomalias observadas, o publica-
das 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 documenta-
do.

En anomalfas complejas o asocia-
das, como la fusidn atlas-odontoides
con seudoartrosis congénita de odon-
toides, 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 requie-
re de dos consideraciones quirirgicas:
Evitar en el abordaje una lesi6n al
tejido nervioso por faita de la protec-
cién del plano 6seo y optar por una
técnica de fijacién diferente que el
cerclaje simple C1-C2 '°.

Nos parece que la clasificacién que
proponemos es simple, incluye todas
las anomalias que hemos encontrado
publicadas y hemos observado en la
préctica clinica, y supone una sistema-
tica facil de seguir para el reconoci-
miento de la regién cervical alta con
orientacién sencilla y aplicable de
cémo reconocer las anomalias aisla-
das del atlas.
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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.
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