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Atlanto-Oksipital instabilite

(Down Sendromlu Bir Olgu Nedeniyle)

Sitki Pergin ", Osman Kériikli ®, Orhan Solak ©

Down sendromlu bir hastada tesadifen atlanto-oksipital (AQO) instabilite tesbit edildi. Konuya iliskin literatiir gézden gegirildi
ve nadir gorilen bir durum oldugju igin yerli literatiire kazandinlmasi distnalda.

Atlanto-Occipital Instability in Down's Syndrome.

By chance, atlanto-occipital instability has been determined in a patient with Down's syndrome. Relevant literature were reviewed
and we decided to publish in the national literature for it's rarely seen.

Kromozomal bir nondisjunction sonucu olusan, men-
tal gerilik ve dogustan malformasyonlarla karakterli olan
Down sendromu, Trisomi 21 olarak da bilinir.

Bu hastalarda diger birtakim 6zel belirti ve bulgularin
yarusira, skolyoz, konjenital kalca ¢ikigi, metatarsus pri-
mus varus, pes planus, patello femoral instabilite ve
atlanto-aksiyal (AA) instabilite gibi ortopedik problemler-
de sik goralar (7.11). Aynca Down sendromlu hastalar-
da jeneralize ligament laksitesi ve st servikal verteb-
ralarn ossoz anomalilerinin siklikla gorildaga bildiril-
mektedir (6,8,11,14).

Ligament laksitesi ve kemik anomalilerine bagh ola-
rak bu hastalanin % 14-22'sinde asemptomatik olarak AA
instabilite tahmin edilmekte ve bunlarin az bir kisrm da
AO instabiliteye eslik etmektedir (1).

Vaka Takdimi

AA. 24 yasida erkek hasta. 6.11.1988 tarihinde gegir-
digi trafik kazas: sonucu, sag tibia-fibula agik parcali ki-
rik tanust ile kliniimize kabul edildi (Protokol No.
248196). Hastarun genel degerlendirilmesi yapilirken; ¢e-
kilen servikal yan grafide AO eklemdeki instabilite dik-
katimizi ¢ekti. Bunun iizerine tipik Down sendromu
goriniminde olan hastanin anemnezi ve fizik muaye-
nesi derinlestirildiginde: Annesi 34 yasinda iken 8. co-
cuk olarak dogdugu, annenin hamilelikte ismini bilmedigi
ilaglar kullandifi ve hastarun 1969 yiinda Hacettepe Uni-
versitesi Cocuk Hastaliklar béliimiinde Down sendromu
tarusi aldid 6grenildi. Hasta devaml bas ve boyun agn-
sindan yakiniyordu.

Fizik muayenede: Tortikolis, motor gigsiizliik, radiki-
ler agin, hiperrefleksi, sensoriyal defisit, myelopati, clo-
nus yoktu. Down sendromunun karakteristik yiiz gori-
niima, mental retardasyon ve asin ligament laksitesi mev-
cuttu.

Hastarun hiperfleksiyon, hiperekstansiyon ve notral po-
zisyonda servikal yan grafileri alindi, servikal BT yapil-
di. Lateral grafilerde atlas ve aksisin spinéz ¢ikintilari
arasindaki mesafenin artisi disinda, kemik yapiya ait her-
hangi bir degisiklik yoktu. Bas nétral pozisyonda iken ge-
kilen servikal yan grafide odontoidin ucu ile basion arasi
mesafe 6 mm, AA mesafe ise 3 mm olarak olgildi.

BT tetkikinde foreman magnum ve AO eklemler nor-
mal oryantasyon ve bigcimdeydi. Kemik erozyonu, oksi-
pital kondillerin travmatik defektleri ve atlasin superior
fasetlerinde herhangi bir defekt yoktu. Ancak AO eklem
yiizil bitisidinde solda 1. servikal vertebra ile baglantili,
mediller kanal 6n béliimine dogru uzanan kemik ¢ikin-
tis1 goriilmekteydi (Sekil 1).

Sekil 1: Hastamizin BT tetkikinde gorllen Atlasa ait kemik anomalisi.

Rutin labaratuar fetkikleri normal olan hasta,
17.11.1988 tarihinde genel anestezi altinda sag tibia-
fibula agik pargali kingi nedeni ile opere edildi. Postope-
ratif komplikasyon cikmadi. Daha sonra hasta sahipleri-
ne mediiller basi olup olmadigini agida ¢ikarmak amaciyla
subaraknoid mesafeye kontrast madde verilerek BT tek-
rar1 ve gerekirse posterior flizyon yapilabilecedi oneril-
di, ancak kabul edilmedi. Bunun tizerine hastarun kuvvetli
fizik aktivitelerden sakinmasi onerilerek 25.11.1988 ta-
rihinde taburcu edildi.

Tartisma

Kronio servikal eklem, oldukca komplike fonksiyonel
bir eklemdir. Servikal vertebra tizerindeki kraniumun sta-
bilizesi ise tamamen ¢evresindeki ligamanlara baghdur.
Bunlar iki ayn grupta incelenir. Atlasdan oksiputa uza-
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Sekil 2

Oksiput ve atlas arasi normal iligki. (B: Basion, O: Opisthion, A: Atlasin
anterior arki, C: Atlasin posterior arki'ni gostermektedir.)

(Sekil. Collalto P.M. ve arkadaslannin Travmatik Atlanto-oksipital Dis-
lokasyon adl makalesinden alinmigtir.
J.Bone and Joint Surg. 68-A: 1108-1986)

nan birinci grupta anteriorda longitudinal ligamentin de-
vami olan atlanto-oksipital membran ile posteriorda AO
ligament. Aksisden oksiputa uzanan ikinci grupta ise tek-
torial membran, alar ligament ¢ifti ve apikal dental liga-
ment (2.9). AO eklemin instabilitesi normal bireylerde
nadir olup, genellikle bas ve boynun siddetli travmasi so-
nucu ossoz, artikiler veya ligamentdz lezyonlarla olusur
(1). Werne, AO eklem hiperekstansiyonunun tektorial
membran tarafindan simrlandifini ve tektorial membran
raptire oldugu vakit AO dislokasyon oldugunu savunmak-
tadir (3). Nontravmatik orjinli olan instabilite ise ligaman-
lar ve periartikiler dokular ilgilendiren sekonder
inflamatuar degisiklikler sonucu romatoid artritlerde, an-
kilozan spondilitte, piyojenik artritlerde veya pitiitar ade-
nomun lokal eksizyonunda gordlir (1.10).

Down sendromlu hastalardaki (st servikal instabilite-
nin etyolojisinde ise kollajendeki bir defekt sonucu olu-
san, jeneralize ligament laksitesi sorumludur, Burke ve
arkadaslan, fibréz yapilan bu laksiteden étirii uzamis
olan eklemde tekrarlayan minér travmalarin, instabilite-
nin progressif olarak artisina neden olacafin belirtirler

4).

¢ AQ instabilitenin teshisi icin degisik radyografik 6l-
cumler bildirilmesine ragmen biz, hastarmizdaki AO ins-
tabiliteyi, servikal yan grafide Powers ve arkadaslarinin
onerdigi metodla tesbit ettik (5). Bu élgiimi tercih edis
sebebimiz él¢timde kullandigimiz anatomik noktalarn
boynun fleksiyon ve ekstansiyonuyla etkilenmemesiydi
(Sekil 2). Normal adiiltlerde 1.0'den daha kiigiik oldugu
bildirilen BC/OA orarn, bizim hastamizda 1.2 idi (Sekil
3). Ayrica adiltlerde bas nétral pozisyonda iken gekil-

Sekil 3:
Hastamizin servikal yan grafisinde BC/OA oram olgimi.

mis servikal yan grafilerde odontoid progesin ucu ile ba-
sion arasi mesafe normalde 4-5 mm iken, bizim bu dl¢iim
i¢in buldugumuz 6 mm.lik deger yine AO instabilite le-
hinedir (9). Bizim 3 mm olarak olgtigimiiz AA mesafe-
nin Burke ve arkadaslarinin belirledicn addltlerdeki normal
degerle esit olmasi ise, hastamizda AA eklemi ilgilendi-
ren bir instabilitenin s6z konusu olmadiy anlamindadir
(4).

Cesitli yayinlarda Down Sendromlu hastalarda st ser-
vikal vertebralara ait konjenital anomalilerin ve aksesu-
ar kemiklerin olabilecegi bildirilmekte ve bu aksesuar
kemikgikler, odontoid procesin daha onceki avulsiyon ki-
riklarinin sonucu olarak nitelenmektedir (1,4,8,12).

Biz, hastamizin BT tetkikinde AO eklem yizi bitisigin-
de gordagimiz kemik dansitesindeki olusumu, atlas ile
baglantisindan dolay: konjenital bir anomali olarak de-
gerlendirdik ve ayni olusumun mediiller bas: yapip, yap-
madiin hasta sahipleri ileri tetkiki kabul etmedigi igin
maalesef aydinlatamadik.

AQ instabilitenin tedavisi de tarismalidir. Birtakim otér-
ler, asemptomatik AO instabilitede nérolojik belirtiler or-
taya cikmadif siirece hastalarin konservatif olarak takip
edilebilecegini savunur (4,12). Buna karsilik AO insta-
bilite, hayat: tehdit edebilecek kadar ciddi komplikasyon-
lar dogurabileceginden ve Down sendromlu hastalar,
mevcut mental gerilikleri nedeniyle agn fizik akiiviele-
rin kisitlanmas: seklindeki 6nerilere uyamayacagindan
biz de goklar gibi cerrahi tedavinin en dogru yol oldugu
inancindayiz (1,4,9,13). Cerrahi tedavide yapilacak is ise
atlasin oksiputa posterior flizyonudur, Ancak AO insta-
bilite ile birlikte medulla basisi da sz konusu olursa; an-
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terior yaklasimla odontoid progesin gikarilmasi da cerrahi
girisime eklenmelidir (13).

Biz, mevcut literatiirin de@erlendirilmesiyle Down
sendromlu hastalarda siklik sirasina gére AA, AO veya
hem AA hemde AO instabilitelerin olabilecedi sonucuna
vardik. Nadir gériilmesine ve ¢codunlukla asemptomatik

Kaynaklar

1. Brooke, D.C., Burkus, K.: Asymptomatic Occipito-Atlantal Instabili-
ty in Down Syndrome (Trisomy 21). Report of Two Cases in Children.
J.Bone and Joint Surg., 69-A: 293-295, 1987.

2. Broom, M.J., Krompinger, W.J., Bond, S.D.: Fracture of the Atlan-
tal Arch Causing Atlanto-Axial Instability. Report of a Case. J. Bone
and Joint Surg., 68-A: 1289-1291, 1986.

3. Bucholz, R.W., Burkhead. W.Z.»The Pathological Anatomy of Fatal
Atlanto-Occipital Dislocations. J.Bone and Joint Surg., 61-A:
248-250, 1979.

4, Burke, SW., French, C.H.G., Roberts, J.M., Johston, C.E.,
Whitecloud, T.SS., Edmunds, J.0.: Chronic Atlanto-Axial Instability
in Down Syndrome. J.Bone and Joint Surg., 67-A: 1356-1360, 1985.

5. Collalto, P.M., Demuth, W.W., Schwentker, E.P., Boal, D.K.:
Traumatic Atlanto-Occipital Dislocation. Case Report. J.Bone and
Joint Surg., 68-A: 1106-1109, 1986.

6. Demiragj, B.; Cocuk Hastalklannda Prenatal Etmenler Genetik
Etmenler., Cocuk Sadlif ve Hastaliklan. S. 149-166., Feryal
Matbaacilik-Ankara, 1984,

7. Dugdale, T.J.W., Renshaw, T.5.: Instability of the Patellofernoral Joint
in Down Syndrome. J.Bone and Joint Surg., 68-A: 405-413, 1986.

8. Finerman, G.A.M., Sakali, D., Weingaiten, S.: Atlanto-Axial Disloca-
tion with Spinal Cord Compression in a Mongoloid Child. A Case
Report. J.Bone and Joint Surg., 58-A: 408-409, 1976.

olmasina ragmen bu patolojilerin Down sendromlu has-
talarda mutlaka titizlikle arastinlmasinin ve AQO instabili-
te tesbit edilen hastalara bir takim komplikasyonlarin
dogmasini 6nlemek igin AO posterior flizyon yapilmasi-
nin gereklilijine inaruyoruz.

9. Georggopoulos, G., Pizzutillo, P.D., Lee, M.S.: Occipito-Atlantal In-
stability in Children. A Report of Five Cases and Review of the
Literature. J.Bone and Joint Surg. 69-A: 429-436, 1987,

10. Pozo, J.L., Ransford, A.O., Stevens. J.M., Kendall, B.E., Essigman,
W.K.: Transoral Decompression and Posterior Fusion For
Rheumatoid Atlanto-Axial Subluxation. J.Bone and Joint Surg., 68-B:
350-356, 1986.

11. Pueschel, 5.M., Herndon-J.H., Gelch, M.M., Senft, K.E., Scola, F.H.,
Goldberg, M.J.: Symptomatic Atlantoaxial Subluxation in Persons
with Down Syndrome. J.Pediat.Orthop., 4: 682-688, 1984.

12, Semine, A.A., Ertel, AN., Goldberg, M.J., Bull, M.J.: Cervical-Spine
Instability in Children with Down Syndrome (Trisomy 21), J.Bone
and Joint Surg., 60-A; 649-652, 1978.

13. Shikata, J., Mikawa, Y., lkeda, T., Yamamuro, T.: Atlanto-Axial
Subluxation with Spondyloschisis in Down Syndrome. Case Report.
J.Bone and Joint Surg., 67-A: 1414-1417, 1985.

14. Smith, D.W., Recognizable Patterns of Malformation, Recognizable
Patterns of Human Malformation, Third Edition, P.10-12,, W.B.
Saunders Company Philadelphia, London, Toronto, Mexico City,
Rio de Janerio, Sydney, Tokyo, 1982.



