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O papel do diagndstico por imagem na
avaliacao e planejamento cirurgico das
malformacdes congénitas da juncao
cranio-cervical: ensaio pictorico

Carolina de Medeiros Rimkus', Verdnica Zanardi de Araujo?, Alberto Cliquet Jr®

RESUMO

A base do crénio e a coluna cervical proximal compéem a jungao cranio-cervical (JCC). Devido & comple-
xidade dos mecanismos embriondrios, as malformagoes congénitas dessa topografia tendem ao acometimento
heterogéneo das estruturas dsseas. Anomalias como hipoplasia basio-occipital e dos condilos occipitais e assi-
milagao atlanto-occipital podem associar-se a invaginagao basilar e instabilidade da transi¢ao cranio-vertebral,
resultando em diversos graus de compressao e lesio neuroldgica cronica, além de alterar a biomecénica articular.
A avaliagio morfoldgica detalhada é fundamental para o planejamento cirtrgico e o seguimento evolutivo
apropriado, nessas situagdes. Este estudo avaliou retrospectivamente imagens de Ressonincia Magnética da
JCC, realizados no HC-UNICAMP, de 1996 a 2007, demonstrando as principais referéncias anatdmicas no
diagnostico e descrevendo suas principais anomalias congénitas. O amplo espectro de malformagoes esque-
léticas determina comprometimento variado do Sistema Nervoso Central, com importantes implicagoes nas
estratégias cirﬁrgica , terapéutica e também no seguimento desses pacientes.

Descritores: Juncao Créanio Cervical; Malformacdes congénitas; Instabilidade atlanto-axial; Tronco cerebral; Siringomielia

SUMMARY

The actual approach to cranio-cervical junction congenital anomalies is based on medical imaging, MRI
in particular, providing detailed morphological visualization which correlates to signals of tissue damage. The
wide spectrum of skeletal malformations determines the Central Nervous System degree of compromise with
rather relevant implications to surgery procedures and subsequent therapy strategies.

Keywords: Cranio-cervical junction; Congenital malformations; Atlanto-axial instability; Brainstem; Syringomyelia

INTRODUCAO

O processo de neurulagao e fechamento do tubo neural inicia-se por volta da terceira e quarta semanas
gestacionais, na topografia do rombencéfalo. A interagio dos tecidos ectodérmico e mesodérmico origina o
tecido neural e as estruturas 6sseas do esqueleto axial. Caudalmente ao ponto marcado como o inicio desse
processo, a invaginagao das cristas neurais induz a deposi¢ao de células mesodérmicas que se diferenciam em
vértebras. Ao nivel do rombencéfalo, a organizagao do mesénquima regional determina a formagao da tran-
sicdo cranio-cervical, composta pelo osso occipital, o Atlas e o axis, possuindo morfologia e biomecinica
nicas e especializadas.
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Fatores genéticos, teratogénicos e nutricionais podem interferir no desenvolvimento embriondrio, resul-
tando em anomalias congénitas da JCC. Geralmente, as malformagoes dsseas manifestam-se por redugio das
dimensodes do osso e dos condilos occipitais, deformidades das primeiras vértebras cervicais (C1 e C2) e pela
incidéncia varidvel de assimilagao atlanto-occipital e invaginagio basilar®. Individuos com essas anomalias
apresentam risco aumentado de compressio neural, com graus varidveis de lesdo tecidual®. A acentuagio ou
a perpetuagdo da compressio pode relacionar-se a sofrimento tecidual ou lesdo neuroldgica irreversivel.

Anomalias mais graves freqiientemente determinam aumento de sinal magnético medular ou do tronco
cerebral, na drea afetada. Em uma porcentagem dos pacientes, observa-se aumento na incidéncia de sirin-
gomielia. A avaliagio de imagens por ressonincia magnética (RM) de individuos com anomalias congénitas
da JCC demonstrou correlagdo entre a alteragao do sinal magnético e grau acentuado de invaginagio basilar,
estando esse tipo de lesdo relacionada & compressio do eixo neural pela elevagio do odontdide. Por outro
lado, a siringomielia apresentou maior correlagio com a diminuigao volumétrica da fossa posterior, secunddria
a hipoplasia do osso occipital ®. A freqiiéncia elevada de invaginagio das tonsilas cerebelares em pacientes
com redugdo da fossa posterior pode provocar distirbios no fluxo e pressio do liquido céfalo-raquidiano.
Apesar da etiologia da siringomielia nao ser totalmente esclarecida, alteracoes na dinidmica liquérica podem

associar-se a transudagdo transependimdria do liquor, resultando em estase liquida e dilatagdo do canal central
da medula®.

Tanto o hipersinal do parénquima neural quanto a siringomielia representam sinais de sofrimento e lesao
tecidual. Porém, dentro do espectro das malformagdes da JCC apresentam etiologias distintas e, portanto, a
abordagem terapéutica deve ser diferenciada. Os avangos nos métodos de imagem possibilitam o diagnéstico
preciso das alteragoes morfoldgicas e suas conseqiiéncias no tecido neural, possuindo papel decisivo no pla-
nejamento cirtrgico desses pacientes.

Esse trabalho objetiva demonstrar a metodologia de investigacdo diagndstica por ressonincia magnética
(RM), ilustrando as principais referéncias anatdmicas e antropométricas que auxiliam a avaliacio dos pacientes
com anomalias congénitas da JCC, além de fazer uma breve discussio da implicagio do diagnéstico detalhado
na estratégia cirdrgica e no seguimento pés-operatorio.

Os exames de imagem ilustrados foram realizados no servi¢o de Radiologia e Diagnéstico por Imagem
do Hospital das Clinicas (HC-UNICAMP), de 1996 a 2007. A utilizagio das imagens foi autorizada pelo
comité de ética em pesquisa local (CEP-UNICAMP, #073/2007).

QUADRO CLINICO

O tronco cerebral, medula proximal e cerebelo sao topografias de origem e passagem de importantes vias
neurais. Dessa maneira, o espectro sintomatolégico do comprometimento da JCC ¢ amplo e variado. As
principais indicagbes clinicas para a investigagao radiolégica da JCC sio:

e Sintomas de compressio medular: alteracio de forca dos membros superiores e, menos freqiientemente,
dos inferiores, alteragio somato-sensitiva, liberagio piramidal, etc.;

e Sintomas de compressio do tronco cerebral: disfagia, parestesia facial, neuralgia do trigémio, alteracoes
auditivas, zumbidos, actfenos e outras alteragoes de pares cranianos.

e Sincopes e vertigem, que podem correlacionar-se tanto a compressio neural e de nicleos do tronco
cerebral, quanto a compressdo da vascularizagio vertebro-basilar.

e Alteragoes da marcha, que podem ser secunddrias & compressdo do trato piramidal, levando a perda de
forca e hiper-reflexia, ou ser conseqiiéncia de alteracdes cerebelares, apresentando-se como marcha atéxica,
perda de equilibrio e propriocepgio.

e Sintomas de compressio de rafzes neurais ou comprometimento articular cervical, manifestando-se
principalmente como cervicalgia ou cefaléia cronica tensional®.

Técnicas em Ortopedia 2008; 4:18-24

F

-

g,

:tHsPE

Serora b e b b



20 Tecnicas em Ortopedia

A AVALIACAO RADIOLOGICA

As alteragoes 6sseas da JCC podem ser facilmente identificadas nas radiografias simples do cranio e da
coluna cervical. Para facilitar a avaliagao diagnéstica, estudos anatdémicos realizados na primeira metade do
século XX descreveram uma série de planos e referéncias antropométricas. De acordo com esses estudos, o dpice
do odontéide, na populagio normal, localiza-se inferiormente a linha de Chamberlain. Com uma violagio
acima de 7mm dessa linha define-se, com seguranga, Invaginacao Basilar (IB)® (Figura 1).

Figura 1: Incidéncia lateral do
cranio demonstrando violagao da
linha de Chamberlain (linha preta)
pelo odontoide

Freqiientemente, nas anomalias da JCC, observa-se redu¢ao congénita do osso occipital, provavelmente
por degeneragao de um ou mais somitos occipitais durante o periodo embriondrio. O limite anterior da fossa
cerebral posterior é formado pelo clivus, uma estrutura éssea formada pela fusao do osso esfendide com o oc-
cipicio. Clivus menores que 4.0cm definem o quadro de hipoplasia basioccipital (HBO)" (Figura 2a e b).

Figura 2: As setas pretas indicam a localizacdo do clivus. (a) é possivel observar a redugcao
das dimensées do clivus e os sinais secundarios de elevacdo do odontdide (seta branca).
(b) possibilita avaliagdo mais precisa, anulando a sobreposicao das estruturas laterais e
possibilitando a visualizagdo das estruturas neurais e das partes moles para-axiais
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A HBO pode induzir a elevagio da coluna cervical. Na incidéncia de antero-posterior de Towne, essa
alteragao determina a violagao da linha bimastoidea pelo odontéide (Figura 3).

Figura 3: Hipoplasia basioccipital com elevagcéao
secundaria da coluna cervical. Na incidéncia Antero-
posterior com a técnica de Towne, observa-se a vértebra
C2 localizada superiormente a linha bimastoidea (linha
pontilhada). A linha continua marca o apice do odontdide

O acometimento dos somitos occipitais pode determinar hipoplasia dos condilos occipitais, observando-
se alteracdo do 4ngulo atlanto-occipital nas incidéncias frontais e nos cortes coronais da JCC (Figura 4a e
5b). A média populacional desse 4ngulo ¢ cerca de 124° a 127°, e nao deve ultrapassar 140° em individuos
normais®.
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Figura 4: A visualizagdo coronal dos céndilos occipitais define com as massas laterais do Atlas o
angulo atlanto-occipital que, nos individuos normais é inferior a 140°. A planigrafia ao nivel da JCC
(a) demonstra o aumento desse angulo, compativel com hipoplasia dos céndilos occipitais. Essa
alteracao pode ser também observada nos cortes coronais de RM (b)

A formagio embriondria dos condilos occipitais, do dpice do odontéide e do tero superior de C1 depende
da diferenciagio de células embriondrias provenientes do primeiro somito cervical, formando a estrutura do
pré-atlas, portanto, anomalias congénitas dessas estruturas sio denominadas conjuntamente anomalias da
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primeira vértebra cervical®. Os distirbios nesse desenvolvimento podem provocar separagio insuficiente
entre o Atlas e o occipicio, com conseqiiente fusdo ou assimilagio atlanto-occipital congénita (Figura Saeb).

Figura 5: Corte sagital ponderado em T2 (a) demonstra assimilacéo do arco anterior
do Atlas (aa) ao occipicio (o). No corte coronal ponderado em T1 (b), observa-
se que as massas laterais de C1 (ml) apresentam fusdo bilateral aos céndilos
occipitais (o)

Mecanismos semelhantes podem resultar em malformagées do odontéide, seja por fusio insuficiente do terco
superior do odontéide, com conseqiiente formagio do “os odontoideum” (Figura 6), seja pela degeneragio
do nicleo superior, com conseqiiente hipoplasia congénita (Figura 7)),

Figura 6: RM ponderada em T2, Figura 7: RM ponderada em T2 que demonstra

demonstra fragmentacéo do reducéo e deformidade do odontdide. Pela

odontéide (seta), com desvio origem embriondria comum da base do crénio e

posterior do fragmento proximal, das primeiras vértebras cervicais, freqtientemente

determinando compressao da observam-se anomalias associadas, como neste

| transicéo bulbo medular, com caso, onde é evidente a assimilagdo atlanto-
| hipersinal da tecido neural. O occipital. A malformacao esta associada a
: fragmento 6sseo superior é instabilidade da JCC, observando-se aumento
denominado “os odontoideum” do espaco atlanto-occipital, nao sendo possivel

— definir o ligamento transverso, visualizando-se

porcéao do ligamento alar, afilado e desviado
if _§P E anteriormente (seta)
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As alteragbes morfolégicas esqueléticas alteram as relagoes angulares da base do crénio e da coluna cervical.
O angulo formado entre o cruzamento da linha de Wackenhein e o canal cervical mede normalmente entre
150° e 180°. Angulos mais agudos podem contribuir para a compressio do neuro-eixo (Figura 8)?.

A radiografia convencional ¢ ainda um método acessivel para a avaliago inicial das anormalidades dsseas.
Porém, possui limitagdes na avalia¢do dos tecidos moles e do grau de comprometimento do tecido neural. A
RM possibilita a avaliagio do grau de compressio e de sinais de sofrimento do tecido neural"®. A injaria ao
tecido neural origina dreas de gliose, desmielinizacdo, edema citotéxico ou vasogénico. Todas essas situagoes
provocam aumento da hidratagdo tecidual, determinando hipersinal nas seqiiéncias de TR longo (Figura
6). Esse método é também o mais adequado para a detecgdo dos quadros de siringomielia, freqiientemente
associados a invaginago das tonsilas cerebelares (Figura 9)4V.

Figura 8: Reducao do angulo clivus-canal. Figura 9: Invaginagao tonsilar com presenca
Corte sagital ponderado em T1 que evidencia de siringomielia. Corte sagital ponderado em
reducao do angulo clivus-canal, formado T2 observando-se invaginacao das tonsilas
entre a linha de Wackenhein (pontilhada) e a  cerebelares através do forame magno (seta).
linha de orientacdo do canal medular (linha Concomitantemente observa-se aumento
continua). Na populacao normal, esse dngulo  de volume e dilatagao do canal central da

é maior que 150° medula, preenchido por liquido

A avaliagdo por RM ¢ também importante no diagndstico de instabilidade articular. O diagnéstico dessa
situagdo pode ser feito na avaliagdo de radiografias cervicais em perfil, observando-se espago atlanto-axial
anterior maior que 3mm, entre o arco anterior do Atlas e o processo odontéide. Os principais estabilizadores
das articulagbes atlanto-occipitais e atlanto-axiais sdo os ligamentos alares e o ligamento transverso. Quanto
maior a distincia atlanto-axial nas incidéncias laterais, pode-se inferir maior gravidade de lesées ou rupturas
ligamentares(lz). Apesar disso, a visualizagao dos ligamentos s6 ¢ possivel nos exames de RM, possuindo maior
sensibilidade e especificidade na identificagdo de assimetrias e lesdes desses ligamentos.
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DISCUSSAO
O desenvolvimento do tubo neural e do arcabougo ésseo da JCC inicia-se precocemente na vida embrio-
ndria. A base do crénio e a coluna cervical proximal possuem origem interligada e os defeitos do crescimento

e diferenciacdo celular apresentam um amplo espectro de apresentagoes, freqiientemente com anomalias mal-
tiplas. Com o advento dos métodos de imagem, ¢ possivel avaliar essas situagdes de maneira nao invasiva.

Os pacientes portadores de malformagoes congénitas possuem risco elevado de compressio e lesao neural,
por ectopia das estruturas Gsseas ou pela instabilidade articular na JCC. As conseqiiéncias neuroldgicas mais
graves apresentam-se como elevagao de sinal tecidual ou pela presenga de siringomielia, estando relacionadas
respectivamente & compressdo anterior pelo odontdide ou ao estreitamento posterior dos forames liquéricos
pela invaginagao tonsilar®.

As principais indicages cirdrgicas nessas anomalias sao, compressoes do tronco cerebral ou da medula
cervical, com sinais de sofrimento tecidual ou sintomas clinicos de déficit neuroldgico; sinais radiolégicos de
instabilidade articular; invaginacao tonsilar com sintomatologia cerebelar ou presenga de siringomielia®?.

O quadro clinico desses pacientes geralmente ¢ insidioso e inespecifico, nio sendo possivel prever, sem a
utilizagdo dos exames de imagem, as alteragoes esqueléticas predominantes. As compressoes anteriores pelo
odontéide geralmente sao abordadas com redugao incruenta da invaginagao basilar, seguida de fixagao atlan-
to-occipital, ou de odontoidectomia, com fixagao occipito-cervical. A decisio da técnica cirdrgica leva em
consideragao a presenga de sinais de instabilidade nos exames de imagem®3'%.

Nos casos de invaginagao tonsilar grave e siringomielia, a abordagem cirtrgica posterior é preferida, com
multiplas técnicas de ressecgdo occipital e dural, sendo que alguns autores associam laminectomia posterior
de C1. Nesses casos, ¢ fundamental a avaliagao pré-operatéria com exames de RM, para excluir lesoes liga-
mentares, pois a ressecgao Gssea posterior pode acentuar a instabilidade articular, necessitando planejamento
de fixacio concomitante!?,

Os sinais das malformagoes da JCC sao variados e o planejamento terapéutico demanda o conhecimento
das referéncias anatomicas e dos sinais de lesdo tecidual.
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