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RESUMEN 

Las malformaciones occipitocer vicales pued en ser clasificadas en 3 grupos: A) las dis
m orfias osteo ligamentosas puras que comprimen ventra/mente el neuroeje. B) las malfor
maciones m eningoparenquimatosas (Amold-Chiari. s iringomielia . etc.) que suelen provo
car compresi6n dorsal y central bulbom edular y C) los cuadros mixtos. Cldsica men te se 
trataban m ediante una d escompresiva p osterior y muchos pacien tes tenian mala evolu
ci6n . Nuestro objetivo es d em ostrar el resultadof avorable que se pued e lograr en los enfer
m os d el grupo " A .. m ediante Ia d escompresiva transoral. 

En un p eriodo d e 10 ati.os se tra ta ron en el Instituto d e Neurocirugia d e Ia Urriversidad 
d e Rom a 15 pacientes con malformaciones d el grupo ·'A · ·. Fueron evaluados clinicamente 
y radio l6gicamente y tuvieron un seguimiento p ostoperatorio promedio d e mds d e 3 ati.os. 
Seis pacientes ten ian sintomato logia grave. 8 m od erada y 1 !eve. Los hallazgos rad io l6gi
cos mdsfrecuentes y relevantesfueron : impresi6n basilar. asimilaci6n deC 

1 
y dislocaci6n 

CrCz En el 100% d e los casas se verific6 radio l6gicamente Ia compresi6n ventral d el 
neuroej e y se d escart6 Ia asociaci6n con otras malformaciones. Tod os f ueron op erados 
m ediante clivo-atlanto-od onto idectomia transoral y 12fueron ademdsfijados par via p os
terior. Diez m ejoraronfrancamente. 2 p ermanecieron estables. 1 continuo d eteriorcindose 
y 2fallecieron . 

Consideramos que los enfermos con compresi6n ventral d el neuroej e deben ser op era
d os p ar via transoral. Si Ia compresi6n es dorsal o central. se preferirci una d escompresiva 
occipitocer vical posterior . De comprobarse inestabilidad crcineo-vertebral esta indicada. 
luego d e Ia d escompresi6n. Ia fijaci6n occipito-atlo ideo-axoidea par v ia p osterior . Los 
cuadros mix tos d eben ser evaluados individualmen te. 

ABSTRACT 

Occipitocervical malformations may be classified into three groups: A) pure osteoliga
m entous dysmorphias. which of ten ventrally compress t he neural axis: B) m eningopa
renchymatous malformations (Amold-Chiari. syringomyelia . etc .). which usually present 
dorsal and central bulbom edullar compression . and C) mixed cases. Classically. they w ere 
treated by m eans of a pos terior d ecompressive surgery and the evolution w as poor in m ost 
of the patients. Our aim was to d em onstrate the favorable results which could be obta ined 
in patients from group A by the employment of transoral d ecompressive surgery . 

Fifteen patients presenting group-A type malformations were treated at the Rom e 
University Neurosurgical Institute in a 10 year 's p eriod . Patien ts w ere cl inica lly and ra
diologically evaluated. and had an average of three y ears fo llow -up. Symptomato logy 
was severe in 6 cases. moderate in 8 and mild in one patient. The most frequent and p ro
minent radiological findings w ere: basilar impression. assimilation of C 1 and C r C

2 
dislo

cation . Ventral compression of the neural axis was radio logically confirmed in 100% of 
the cases and the association with other m eningoparenchymatous malformations w as 
ruled out. All patients w ere op erated on by transoral cl iuo-a t lanto-od onto idectom y and 12 
w ere also}txed by p osterior approach . Ten patients f rankly improved . 2 remained stable. 
I continued his impairment and 2 died . 

We consider that patients with ventral compression of the neura l axis must be trans
orally operated on . In cases where compression is d orsal or central. p osterior occipi tocer
vical d ecompressive surgery is pref erred . Where craniovertebral instability is confirmed . 
posterior occipito-atlanto-axoidfixation . after d ecompressive surgery. is ind ica ted . M ixed 
cases should be indiv idually evaluated f ollowing these parameters. 



Introducci6n 

La cha rn ela osteoligam entosa occipito 
atlo idea y las estructuras ne rviosas y vasc ula 
res en ella con ten idas son asien to, en a lg unas 
oportu nidades, de m alfo rmaciones congenitas 
m uchas veces complejas en s us caracterist icas 
morfo l6gicas y repercus i6n cl inica. 

T radicionalmente estas lesiones se trataban 
indistintamente median te una (mica in terven
ci6n : Ia descom presiva occipi tocervical pos te 
rior. Desgraciadamente en muchas opor tuni
da des estos pacien tes empeora ba n s u cua dro 
ne u rol6gico o incluso fallec ia n como conse
cuencia de Ia operaci6n . 

Con un mayor conocimiento de Ia fis iopa to
logia de estas lesiones el avance registrado en 
los metodos de d iagn 6stico por imagen es y en 
Ia tecnica microquirurgica, se comen z6 a ofre 
cer u na nueva posibilida d te ra peu tica a a lgu 
nos de estos pacien tes: Ia descompresiva ante 
rior por via transoral. 

Es el objetivo de esta comunicaci6n de
m ostrar , a t raves de nuestra experiencia, las 
perspectivas que, m edia n te este abordaje, se 
a bren en estos com plejos casos. 

Material clinico y metodos 

Entre 197 7 y 1987 en el Institu to de Neuro
cirugia de Ia Universida d de Rom a fu eron ope
ra dos por via tra nsora l 15 pacien tes portado
res de malfo rmaciones occipitocervicales. 

Todos fueron examina dos clinicam en te y 
mediante estudios radiol6gicos s imples y poli
tomograficos de Ia cha rne la occipitoa tloidea 
en posicion flex ionada, neutra l y extendida, a 
los fines de determinar Ia morfolog ia 6sea m al
formativa y Ia estabilida d occipitocervical. Pa 
ra descartar m alformaciones asocia das y con
fi rmar Ia compresi6n ventra l del neuroej e se 
efectuaron m ielografias con con traste ioda do, 
tomografia com pu tada con con traste intrate 
cal y resona ncia nuclear m agn etica. 

Los pacien tes fuero n con trola dos clinica y 
rad iol6gicam en te en fo rma peri6dica verifican
do su estado neu rol6gico y Ia esta bilida d de Ia 
charnela. 

Fueron considerados pacientes con s igno 
s intomatologia "LEVE" aquellos a quienes s us 
molestias no les imped ian desarrolla r s us acti
vidades laborales ha bi tua les, " MODERADA " 
los que podian bastarse a s i mism os en s u vida 
dia ria pero con limitaci6n pa rcia l o tota l en s u 
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ac tivida d !a bora l y "GRAVE "' a quellos que ne
cesitaban de Ia ay uda de otros pa ra sobrelleva r 
s u incapacidad . En los resulta dos te ra peuticos 
se co nsider6 " MEJORIA " Ia evoluci6n a una 
categoria m ejor que Ia prequirurgica. 

Hallazgos Clinicos 

In tegra ron esta poblaci6n 15 pacientes cu
yas eda des oscilaron entre los 3 1 y 60 a lios , 
con un prom edio de 48 a lios. Ocho pacientes 
era n del sexo fem enino y 7 del m asculino. La 
evo luci6n de Ia s in toma tolog ia oscil6 entre 1 y 
5 alios, co n un promedio de 2 ,9 a lios. La g ra n 
m ayoria de los enfermos fu eron tra ta dos pre 
via m en te en otros cen tros asis tencia les con 
diagn 6sticos err6n eos (princ ipa lmente como 
enfermedades degenerativas del Sis tem a Ner
vioso ). 

El compromiso m otor fue el ha llazgo clinico 
constan te (100 % de los casos ) y el m as deter
mina nte del g ra do de incapacidad de los enfer
m os, a ta l pun to que fu e el factor utilizado pa ra 
evalua r objetivam en te Ia evoluci6n de los pa 
cientes . Puede observarse en Ia TABLA N° 1 e l 
severo compromiso de Ia v ia motora que pre 
sen taba n Ia m ayoria de los casos . Tambien se 
encon tra ron trastornos cere belovestibula res 
en 10 casos. d eficit de pa res cra neanos (IX , X , 
XI y XII en diferentes combinaciones) en 7 ca
sas. trastornos sensitivos en 6 , cefa leas y/o cer
vicalgias en 6 pacien tes y , co n m enor frecuen
cia, inco n tinenc ia esfin teria na , diplopia y 
"drop-attacks". 

Tabla 1 

HALLAZGOS CLINICOS EN 15 P ACIENTES 
CON MALFORMACIONES OCCIPITOCERVICALES 

Sexo : Fern . 8 I Masc. 7 I Edad : 31 a 60 af10s 
Promedio: 48 ailos 

Sindrome neurologico N° de casos 

Defic i t m otor 15 
(tetr apar esia en 14 casas) 

L eve 1 
Moderado 8 

Grave 6 

Trast. cerebelovestibulares 

Pares cranean os 

T rast. sen sitives 

Cefalea/cer v icalgia 

Esfin te res 

Dip lopia 
Drop -A t tack s 

10 
7 

6 
6 
2 
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Hallazgos Radiol6gicos 

Se encontraron multipl es anomalias osteoli
gamentosas en Ia charnela occipitocervical. 
Las les iones mas frecuentes y relevantes fi
siopatologicamente fu eron Ia impresion basi
la r , los distintos grados de as imilacion del 
atlas y Ia dislocacion atloideo/axoidea (Figu
ra 1) irreductible ante los cam bios de posicion 
de Ia cabeza, platibasia, ossiculum t rmina le 
u os odon toideum, y defectos asociadas (asi-

Figura 1. Politom ografia en Ia que se obser va impresi6n 
basi lar (ll echas ). asimilac i6n deC 1 y dislocac i6n C 1-C 2

• 

metrias de articulaciones occipitoatloideas, 
dism orfias petrosas , fusion de vertebras, etc.). 
Los estudios contrastados (mielografia y mie
lotomografia computada) y Ia R.M.N. fueron 
fund amen tales para objetivar Ia compresion 
ventra l del neuroej e . que estaba presente 
en el 100% de los casas (Figura 2) y descar
tar Ia asoc iacion d e malformacion es dor
socentrales, como el Arnold-Chiari y Ia si
ringomielia. Estos h allazgos radiologicos 
estan res umidos en Ia TABLA 2. 

~I 

Figura 2 . R.M .N. en Ia que se aprec ia impre i6n basilar 

con compresi 6n ventral bu lbomedular. 

Tab la 2 

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN 15 PACIENTES 
CON MALFORMACIONES OCCIPITOCERVICALES 

Datos Radiol6gicos N ° de casos 

Impresi6n Basilar 15 
Asimilaci6n del Atlas 11 

Dislocaci6n atloideo-axoidea 8 
Platibasia 3 

Ossiculum T erminate/ 

Os Odontoideum 2 
Otras malformaciones 6seas 

Occipitocervicales 7 

Compresi6n ventral del neuroej e 15 
Malformaciones dorsales asociadas 0 

Tratamiento 

Los 15 pacien tes fueron operados m ediante 
Ia tecnica de clivoatlantoodontoidectomia 
transoral . ya estandardizada por varios auto
res (2 , 6, 9) , con !eves modificaciones. Baja 
anestesia general con traqueostomia electiva, 
el paciente es colocado en decubito dorsal con 
la cabeza en modera da extens ion. Luego de 
a brir Ia boca con un retractor del tipo Boyle 
Davis se realiza, si es necesario , Ia incision y 
retraccion del paladar blando sin lesiona r la 



uvula. Baja microscopio quirurgico se practica 
una incision lineal de 5 em. de longitud en Ia 
pared posterior de Ia faringe, centrada en el tu 
bercula anterior del a tlas y se expone el plano 
oseo m ediante retraccion subperiostica de los 
pianos blandos prever tebra les. Media nte Ia 
u tilizacion de microfresas de alta velocidad e 
instrumental microquirurgico largo y angula
do , se reseca el area anterior del atlas, el borde 
inferior del clivus, Ia apofisis odontoides y el 
casi siempre presente y a bundante tejido de 
granulacion periodontoideo , hasta ver Ia dura
madre protruir en el campo quirlirgico. Si se 
produce una Iaceracion de Ia misma con perdi
da de liquido cefalorraquideo se procede a 
realizar Ia reparacion de Ia misma con injerto 
homologo de duramadre y cola de fibrina hu
mana. Se cierran los pianos con sutura reab
sorbible, dejando soluciones antibioticas en 
forma local (no se usa rutinariamente anti
bioticoterapia profilactica). En el postoperato 
rio se retira Ia traqueostomia habitualmen te al 
2 ° o 3er. dia y al 5° dia se autoriza Ia ingestion 
de liquidos. 

En caso de inestabilidad occipitocervical 
pre o postoperatoria se efectua una fijacion 
posterior (0-C 1-C 2) (a veces se incluyo tam bien 
Ia apofisis espinosa de C 3). Esto se hizo en 12 
casas yen solo uno se realizo una fusion tran
soral C 1-C 2 con injerto oseo autologo (T A
BLA3). 

Tabla 3 

TRATAMIENTO EFECTUADO EN 15 PACIENTES 
CON MALFORMACIONES OCCIPITOCERVICALES 

Tratamiento 

Clivoatlanto odontoidectom ia 
Fijaci6n post. occipitocervical 

Descompresiva posterior 

Fusion Transoral 

Tracci6n Esqueletica 

N° de casos 

15 
12 

3 

1 

Es interesante comentar que 3 pacientes 
habian sido previam ente operados m ediante 
descompresiva occipitocervical posterior , con 
ernpeoramiento de su cua dro neurologico, an
tes de ser sometidos a Ia intervenc ion par via 
transoral. 

Un solo paciente fue colocado en traccion 
esqueletica con el objeto de reducir una dislo
cacion atloideo axoidea. 
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Resultados del tratamiento 

Dos pacientes murieron como consecuencia 
de Ia in tervencion : uno como resultado de 
dislocacion aguda occipitocervical antes de ser 
fijado dorsalmente y el segundo como conse
cuencia de una m eningitis (este caso, pre
viamente operado en otra instituc ion par via 
posterior , fue el unico al que se le realizo una 
fusion C 1-C 2 par via transoral) . 

En dos casas debio suturarse nuevam ente 
el paladar blando par dehiscencia del mismo. 
Uno de estos pacientes desarrollo una retrac
cion fibrotica tardia con regurgitac ion nasal y 
rinolalia . 

Los 13 pacientes sobrevivientes tuvieron un 
seguimiento de 1 a 9 aiios, con un promedio de 
3 ,15 aiios. Diez de elias experimentaron una 
franca mejoria. Dos permanecieron estables y 
el restante, que no acepto Ia propuesta de una 
fijacion occipitocervical. continuo con dete
rioro de su cua dro neurologico (TABLA 4). 

Tabla 4 

RESULTADOS DEL TRATAMIENTO 

EN 15 P ACIENTES CON 

MALFORMACIONES OCCIPITOCERVICALES* 

Resultado 

Mejorados 
Estables 

Empeorados 
Fallec idos 

*Segui:miento entre 1 y 9 ari.os. 
Promedio: 3, 15 ari.os. 

Discus ion 

N° de casos 

10 
2 

2 

Las malformaciones congenitas de Ia char
nela craneo-vertebral se caracterizan par su 
extrema variabilidad , tanto en lo que respect~ 
a su morfolog ia como a sus manifestaciones 
clinicas (10, 11). Es habitual que los pacientes 
comiencen s u sintomatologia en forma tardia, 
en el a dulto joven o en Ia ectad m edia de Ia vi
da , como hemos observado en nuestros 15 ca
sas. Hemos comprobado, a l igua l que otros 
au tares ( 11). que en Ia mayoria de los casas el 
diagnostico es muy tardio, s iendo considera 
dos durante aiios como portadores de enferme
dades degenerativas. 

Den tro de esta gra n variabilidad clinica y 
morfol6gica , las malformaciones occipitocervi
cales pueden clasificarse en tres grandes gru-
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pas: A) las dismorfias osteoligamentosas pu 
ras . que se caracterizan par provocar una 
compresion ventra l de l neuroeje, donde el 
compromiso motor es predomina n te y que, en 
c ierta forma ., co ndic iona el pronos tico, B) las 
malformaciones m eningeas y del pa renquima 
n e rvio so (Arnold-Chi a ri , s irin go mi e li a . 
estrecheces dura les, etc. ). m as frecuentes 
que las anteriores, que ocasionan una com pre
sion con predominio dorsal o central de l 
neuroeje. y co n una repercusion clinica ge ne
ralmente mas heterogenea, y C) los cuadros 
mixtos , tanto par sus caracteristicas morfolo
gicas como clinicas (5) y que son los de presen
tacion mas frec uente. 

La ex perienc ia ha demostrado que Ia clasica 
descompresiva occipitocervical posterior , en 
un numero apreciable de pacientes produce 
un empeoramiento del cuadro neurologico o 
evolucion fatal, debido probablem ente a Ia po
sicion quirurgica de flexion del cuello, y/o a 
trastornos vasculares asociadas a una distor
sion bulbomedular secundaria a Ia compre
sion ventral persistente (4 . 5 , 7) . 

En Ia d ecada del '60, bajo una concepcion 
teorica similar a Ia empleada par Cloward en el 
tratamiento par via anterior de las discopatias 
cervicales, se com enzaron a intervenir algunos 
de estos pacientes par via transoral, logrando
se descomprimir el bulbo y Ia m edula de las 
estructuras oseas dismorficas. Con el adveni 
miento de las tecnicas microquirurgicas, nu
m erosas series publicadas demostraron Ia se
guridad y efectividad de esta intervencion (3 , 
6, 7, 9) . 

Si bien los pasos esenciales del abordaje 
transoral microquirurgico ya fueron bien siste
matizados, persisten ciertos aspectos tecnicos 
polemicos. aun no definitivam ente resueltos . 
Aunque algunos autores (3) han comunicado 
buenos resultados con Ia intubacion traqueal, 
todos nuestros casas fueron operados con tra
queostomia ya que co ns ideramos que asi no 
solo se evitan las complicaciones del edema lo
cal postoperatorio sino que se logra una vision 
menos obstruida del campo quirurgico, permi
tiendo una antisepsia mas rigurosa de Ia cavi
dad oral. Contrariamente a Ia opinion de otros 
au tares (l , 9). en nuestra serie. asi como en 
otras ya comunicadas (6). no se utilizo anti
bioticoterapia profilactica. De todas maneras 
pensamos que el pelig ro de infeccion en este 
abordaje ha sido sobreestimado. En pacientes 
en buen estado genera l y utilizando una tecni
ca quirurgica depurada el riesgo de infeccion 

es muy bajo. probablem ente como consec uen
cia de m ecanis mos inmunitarios actuantes 
contra Ia propia fl ora o ra l. Si se a bre Ia dura
m adre el riesgo a umenta s ignificativam en te. 
En 2 casas de esta serie esto ocurri o accid n
talmen te y el c ierre co n inje rto hom ologo de 
duramadre y cola de fibrin a humana permi tio 
resolver Ia s ituacion s in com plicac iones. El 
usa de los a dhesivos biologicos quizas perm ita 
en un fuluro proximo opera r patologia in tra
dura l par via t ranso ra l co n mayor segurida d. 

En 12 de los 15 pacientes se realizo una fij a
c ion quirurgica 0-C 1-C 2 par v ia posterior pa ra 
prevenir Ia inestabilida d occi pitocervical e 
cunda ria a Ia atlanto-odontoidectom ia transo
ra l (6). La inestabilidad puede provocar una 
grave mielopatia aguda o cronica, como lode
muestra dramaticam ente un caso de nuestra 
serie, fa ll ecido bruscamen te com o consecuen
cia de una dis locacion C 1-C 2, el dia prev ia a Ia 
planeada intervencion de fij acion. 

En genera l, se prefirio realizar Ia fijacion pos
te rior despues de Ia descompresiva transoral 
ya que. ha biendo una compresion ven t ra l del 
neuroeje , Ia fl exion del cuello necesaria pa ra 
realizar dicha intervenc ion es paten ialmen te 
peligrosa pa ra Ia indemnidad bulbo-medular 
(2). A pesar de los buenos resul tados comuni 
cados en fij aciones occ ipitocervicales par via 
anterior ( 1). estamos de acuerdo co n Gilsbach 
(6) en cua n to a Ia conveniencia de usar el 
a bordaje posterior para lograr Ia estabi
lizacion de Ia cha rnela . Con el fin de posi
bilitar una movilizacion precoz del pacien
te y, s implificar Ia tecnica quirurgica , se 

•realizo Ia fij acion posterior con a lambre y 
m etilmetacrilato . El seguimien to a la rgo 
plaza de los pacientes demostro Ia efica
c ia de esta tecnica para m a ntener una co
rrecta estabilidad co inc idiendo con Ia ex
periencia de otros a utores (8). 

En conclusion , s iguiendo a Menezes y col. 
(7). cons ideramos que en las lesiones mal
formativas occipitocervicales es fundam en
tal determina r s i Ia compresion bulbo-me
dular es ventra l o dorsal. En e l primero 
de los casas es aconsejable descompri
mir par via t ra nsora l y en el segundo , m e
diante un a bordaje occipi toce rvical pos
terior. Si coexiste una inestabilidad cra 
neo-vertebra l debera realizarse a posterio
ri de Ia descompresion , una fij acion occi
pitoce rvical posterior. Aunque los casas 
muy complejos requieren una evaluacion 



particular, consideramos que este esquema te
rapeutico general permite un manejo racional 
de estos pacientes y ofrece am plias posibilida
des de resultados alentador s. 
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