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Anomalias de Charnela craneo-cervical

La charnela es un lugar de transicion
entre un craneo movil y una columna
cervical relativamente rigida.

También es el lugar donde se unen el
bulbo con la médula.
Las anomalias de charnela craneo
cervical pueden ser de origen congénito,
adquirido.

del desarrollo o secundarias a un proceso

Pueden cursar con compresion de pares
craneales, compresion vascular de las
arterias vertebrales, o alteracién en la
dindmica del LCR con hidrocefalia o
siringomielia




Anatomia

R

* Componente 6seo:

— Las dos primeras vértebras

cervicales:
e Atlas
* Axis

— Porcion basilar del hueso occipital
* Condilos occipitales
* Porcion inferior del clivus.

Componente ligamentoso. encargados de
mantener la estabilidad del sistema.

https://radiologykey.com/
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; Charnela Cranio-cervical
o Protocolo de estudio

TC cervical ,

MPR, 3D
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Charnela Cranio-cervical
Protocolo de estudio

RM cervical

Sequence

Sag T2
Sag T1 TSE
Sag STIR
Ax T1 TSE
Ax T2

T2 3DSPACE
COR

Slice thickness
(mm)

3/3.3
3/3.3
3/3.3
4/4.4
4/4.4
0.8




6) Craniometria

e Referencias: Plano sagital

Nasion (1)
Tuberculum sella (2)

Basion ( margen anterior del foramen
magnum (3)

Opistion (margen posterior del formen
magnum) (4)

Polo posterior del paladar duro (5)
Arco anterior del altas (6)

Arco posterior del atlas (7)
Odontoides (8)

Wendy R. K. Smoker, MD RadioGraphics 1994; 14:255-277



Q Craniometria

e Referencias: plano coronal

— Condilos occipitales (1)

— Masas laterales del atlas (2)
— Odontoides (3)

— Cuerpo del axis (4)

— Puntas de ambas mastoides

(5)

24/04/2023



Craniometria

Linea de Chamberlain

— Entre el polo posterior del paladar
duro hasta el margen posterior

del foramen magno

— EL arco anterior del atlas queda

por debajo de la linea. La
odontoides puede quedar,

debajo, tangente o por encima

ente 1 mm hasta 4 mm.

— Importante para definir
invaginacion basilar




2 f Craniometria

Linea de Chamberlain

— La distancia maxima en la que el
proceso odontoideo se puede ver
encima de la linea de Chamberlain es
variable , C1 no debe traspasar

Linea de Mc Rae. ( Para valorar
descenso amigdalar)

Del basion al ofistion. ( es el didmetro

del foramen magnum (37 mm =£ 45
mm)

24/04/2023
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Q Craniometria

 Linea basilar, o linea de clivus de
Wackenheim

— Es una linea que discurre siguiendo
el clivus y se extrapola
inferiormente siguiendo el canal
cervical superior.

— Esta linea debera caer tangente al
proceso posterior de la punta de la
odontoides.

— Asociada a platibasia, luxaciones
de odontoides, Chiari |, hipoplasia
de clivus

12



Q Craniometria

BAnNqgulo craneovertebal o clivus -canal

— Es el angulo formado por la
interseccion de la linea de
Wackenheim con la linea
gue dibuja la porciodn
posterior del cuerpo del
axis y odontoides.

— Normalmente varia entre
1509 (flexion) hasta 1809
en extension

— Sl el angulo es menor de
1509 suele coexistir
compresion medular

24/04/2023 13



Q Craniometria

 Angulo basal de Welcher

— Es el angulo formado por la
interseccion de la linea el
nasion -tuberculum sella y la
linea tuberculum-basion.

— Normalmente es de 1352y no
debe superar los 140°.

— Este angulo es anormal si la
base craneo esta aplanada (
platibasia)-Chiari |




Q Craniometria

S.ENR.

B ANgulo entre articulacion occipitoatloideas y el axis

— Se forma por las lineas que
circulan paralelas a las
articulaciones occipitoatloideas
qgue tipicamente se juntan en el
centro de la odontoides cuando
los condilos son simétricos.

— Normalmente es de 125, con un
rango entre 124°%y 127°

— El angulo se volvera obtuso si

existe hipoplasia de los condilos
occipitales

24/04/2023
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24/04/2023

— Suele ir asociada a disgenesias

Q Invaginacidn basilar

— Anomalia primaria del desarrollo
en el que la columna cervical es
mas larga de lo normal y prolapsa
en la base de craneo.

— Puede ser debida a muchas causas
que deberiamos buscar: hipoplasia
de la base de craneo, hipoplasia
de condilos occipital, asimilacion
occipitoaltoidea.

neuronales como la Malf. de Chiari
o siringomielia entre un 25 a un
35% de los casos.

17




Q Impresidn basilar

— Es el mismo concepto que la invaginacion
basilar pero se adquiere de forma
secundaria a otros procesos.

— Suele deberse a una debilidad de |la base de
craneo resultado de alguna enfermedad
degenerativa, sobre todo la enfermedad
de Paget y la artritis reumatoide

— hiperparatiroidismo, la osteogenesis
imperfecta, el sindrome de Hurler,
infecciones oseas (hongos) de la base de
craneo

18



Platibasia

Aplanamiento de la base de craneo.

Esta alterado el angulo basal de
Welcher .

Si se presenta aislada normalmente
va sin clinica.

Se asocia a invaginacion basilar

La linea de Chamberlainy la de
Wackenheim pueden ser normales
pero el angulo craneocervical se
vuelve agudo. Si se acerca a 1502
provocara compresion medular.

19




a Desarrollo de unidn
craniocervical

Ameses 20 meses Ameses 20meses

5 anos

Radiology Key.com




Desarrollo de union

craniocervical
4meses

20 meses 20meses

5 anos
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(;) Clasificacion de las malformaciones
B\ de charnela

*Malformaciones relacionadas con el hueso occipital
y base de craneo

Malformaciones relacionadas con el atlas

Malformaciones relacionadas con el axis.




Malformaciones del hueso
occipital

EL hueso occipital esta
compuesto por tres porciones:

Porcién exoccipital (2)
Porcién supraoccipital (3)

Porcién basioccipital (1), que
formara la porcion inferior del
clivus.

La porcion superior del clivus se
origina de la base del esfenoides
y esta separada de la porcion
inferior por una sincondrosis.

LT




Malformaciones del hueso occipital

Normalmente se relacionan con una disminucidn de altura de base de
craneo y de invaginacion basilar.

* Condilus tertius o tercer céndilo ( fallo de osificacion).
* Hipoplasia condilar.

* Hipoplasia basoccipital (clivus).

* Asimilacion atlantoccipital



(:r) Malformaciones del hueso occipital

Tercer condilo

Condilus tertius (anomalia de la vertebra occipital o proatlas)

— Persite resto de notocorda de 42 esclerotoma.

— Falla la union del proatlas con el resto del clivus.

l

Nucleo de osificacion Nueva articulacion o
aislado en la porcion  |___, | pseudoarticulacion con la
distal del clivus = odontoides y el arco
tercer condilo. anterior del atlas

Limitacion del movimiento de la cabeza. Asociado a
anomalia de odontoides (os odontoideum)



(;) Malformaciones del hueso occipital

Condilus tertius

2 ’

» Nucleo de osificacion aislado en la porcion distal del clivus .
» Separado del atlas o con pseudoartrosis.
» Asoclado a os odontoideo

24/04/2023 26



Malformaciones del hueso occipital

Hipoplasia condilar

— Desarrollo insuficiente de los condilos
occipitales que se muestran aplanados.

— Esta disminucion de altura de los
condilos provocaran invaginacion
basilar y alteracion del angulo

occipitoatloideo.

— La base de craneo se aplana e incluso

asciende medialmente.
— Se puede observar la odontoides por

encima de la linea bimastoidea

24/04/2023
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Hipoplasia del basioccipital

o
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Malformaciones del hueso occipital

npe1o?

Hipoplasia del clivus

24/04/2023

Hipoplasia de la porcion inferior
del clivus.

Varios grados dependiendo de
los segmentos afectados

Acortamiento del clivus, con
alteracion de la linea de
Chamberlain (invaginacion
basilar).

La linea de Wackenheim es
normal, mientras que el angulo
craneocervical esta disminuido
con deformidad de la unién
craneocervical

30



Malformaciones del hueso occipital

Fusion condilos occipitales con masa
laterales de C1

Dixon A, Murphy A, argue j, et al. Basilar invagination. Reference article,
Radiopaedia.org (Accessed on 19 Apr 2023) https://doi.org/10.53347/rID-10024

24/04/2023
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(;) Malformaciones del hueso occipital

Asimilacion occipitoatloidea

— Fallo en la segmentacion entre la base
del craneo y el atlas.

— Puede ser completa o parcial

— Aplanamiento de base de craneo con
invaginacion basilar ( linea de

Chamberlain alterada). B

— La linea de Wackenheim puede ser
normal, mientras que el angulo
craneocervical suele estar
disminuido.

24/04/2023



Malformaciones del hueso occipital

Asimilacion occipitoatloidea

Arco anterior de C1 no esta en su sitio
24/04/2023 Si es completa, articulacion muy 33
inestable.



Q Malformaciones del Atlas

Si no se asocian a asimilaciones @%
con el occipital no suelen
provocar anomalias de la

charnela
A veces se confunden con

fracturas.

Centros de osificacion




Malformaciones del Atlas

Anomalias del arco posterior:

. Aplasias e hipoplasias.
— Son raras, se han asociado a
subluxaciones atloaxoideas
. Hendiduras o raquisquisis:

— Son posteriores y mediales en
un 97% de los casos

Anomalias del arco anterior:

. Raquisquisis anterior ( 1%)
. Asociada a raquisquisis
posterior (split atlas).

— Desparece la forma de semiluna
del arco anterior de C1 en el
plano sagital y se pierde el
espacio preodontoideo.

24/04/2023

Offiah et al ;Insights Imaging (2017) 8:29-47
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Q Malformaciones del Axis

* Normalmente se asocian a

anomalias del odontoides y no
suelen ir con invaginacion basilar OQQ
Gy

e Suelen simular fracturas.

iz’
 Suelen ser defectos en los Lo

nucleos de osificacion
* Persitencia del os terminalis.: @
e Aplasia de odontoides.
* Os odontoideo.

soadam wmirvde Myroghawas Noxer

SHHA
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Persistencia del ossiculum terminale.

— Fallo en la fusion del osiculo terminal del odontoides (superior).

— A partir de los 12 afios de edad.
— Cursa con subluxacion atloaxoidea.
— La cara anterior de C1 se vuelve mas redonda

24/04/2023
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Malformacion de Chiari Oy |

Chiari 1: Descenso amigdalar por
debajo del foramen magnum de mas

de 5 mm.

Chiari O: Entre 3-5
posterior pequeia

Morfologia triangular de las

amigdalas.

Ectopia amigdalar vs Chiari I?
Fosa posterior de pequeino tamano

mm con fosa

24/04/2023
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(;) Malformacion de ChiariO vy |

Mas frecuente en mujeres.

Asintomaticos

Cefalea, relacionadas con maniobra de Valsalva tos, en region suboccipital y
frontal y dura <5 minutos ( mas frecuente en los pacientes sin siringomielia)

Disfuncién medular ( en pacientes con siringomielia)
Pares craneales, vértigos, por compresion del tronco

TRATAMIENTO:

— Descompresidn posterior dural/dsea

— VPM?.
Mejoria en 67,3% y estabilizacion de los sintomas en 23,9% ( Serie de 101 pacientes)
La mejoria de los sintomas es mas frecuente en los pacientes sin siringomielia.

Complicaciones postquirudrgicas, Fistula LCR (4%), meningitis (2%) o pseudo
meningocele sintomatico (4%)

De Vlieger et al, Acta Neurologica Belgica (2019) 119:245-252
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V) Malformacion de Chiari O-I

S.E.N.F‘

* No suele asociarse a otras malformaciones
congeénitas, pero si de la charnela
craneocervical. ( platibasia y invaginacion
basilar 25-50%).

* Posterior fosa de pequeno tamano, clivus
pequefio en 2/3 de los pacientes. Amigdalas
alargadas, 42 ventriculo en posicion normal,
alargado, alargamiento y compresion del bulbo.

e Alteracion en la circulacion del LCR en el
foramen magnum : Agujeros de Luscka y
Magendi.

* Relacionado con siringomielia (30- 85 %) de
casos) y escoliosis ( 42%)

24/04/2023 Neurosurgery ;1999 May;44(5):1005-17 «
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Evaluacion radioldgica de la alteracion de
flujo del LCR

En los pacientes con Chiari | permite observar el movimiento
amigdalar y alteracion flujo en C1-C2.

42



> Alteracion del flujo el LCR es factor pronostico de mejoria tras la descompresion
posterior.

> El grado de descenso amigdalar no se relaciona con la mejoria tras la cirugia ni la
siringomielia.

» Inmediatamente después de la descompresion posterior, no se observa cambios
en la disposicion de las amigdalas.

24/04/2023



Malformacion de Chiari O

-Descenso amigdalar <3 mm
-Fosa posterior de pequeino
tamano

-Platibasia

-Retroflexion odontoides
-Angulo clivus canal
cerrado,

Hipoplasia de clivus.

24/04/2023
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Chiari |

Chiari 0
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Siringomielia se asocia
Mas a pacientes con
malformaciones de
charnela cranio-cervical
que al descenso
amigdalar




Patrones de RM contraste de fase,
: indicativos de mejor prondstico después de
la descompresion posterior

1. Dificultad-ausencia de paso en C1 posterior.
2. Flujos sincronicos en C1 anterior y posterior.
3. Flujo pulsatil en cavidad siringomielica.

24/04/2023 McGirt et al.Neurosurgery 58:000-000, 2006



6) Resumen

Es importante conocer las relaciones entre las distintas
estructuras de charnela craneocervical.

|dentificar que componente de la charnela esta alterado.

Chiari | y Oy sus relaciones con la charnela craneocervical y la
circulacion del LCR ( factor prondstico).

Siringomielia: No hay criterios suficientes para saber cuando
regresara la siringomielia despues de descompresion.
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