
Resumen
La laxitud ligamentosa asociada al síndrome de
Down ha sido ampliamente reconocida en la
literatura. La presencia de un os odontoideum puede
originar una disfunción neurológica, por compresión
medular reversible si es diagnosticada y corregida a
tiempo. El seguimiento con radiografías de cervicales
y resonancia magnética nuclear es imprescindible
para la actitud quirúrgica definitiva. Presentamos el
caso clínico de un varón con síndrome de Down y os
odontoideum con laxitud ligamentosa que manifestó
un cuadro de tetraplejía aguda.
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Os odontoideum and
acute tetraplegia

Abstract
Ligamentous laxity associated to the Down Syndrome has
been widely recognized in the literature. The presence of
an os odontoideum can cause a neurological dysfunction,
due to reversible spinal cord compression if it is diagno-
sed and corrected on time. The follow-up with x-rays of
the cervical column and nuclear magnetic resonance is
essential for a decisive surgical attitude. We present the
clinical case of a male patient with Down Syndrome and

os odontoideum with ligamentous laxity who manifested
a clinical picture of acute tetraplegia.

Key words: Os odontoideum. Acute Tetraplegia. Down
Syndrome.

Introducción
El origen del os odontoideum es debatido amplia-

mente en la literatura, existiendo en la actualidad dos
teorías que se contraponen, una a favor de un proceso
adquirido y otra, cogénito. Fielding en 19741 es el pri-
mero en hipotetizar su origen traumático, siendo la
causa de la no unión bien una fractura o el compromi-
so vascular en el momento de la lesión o durante la
tracción cervical. Otros autores2 proponen su origen
congénito por su asociación a diversas etiologías
como los síndromes de Down, Klippel-Feil, displasia
múltiple de epífisis o por estudios postmorten que
revelan cambios óseos o ligamentosos compatibles
con malformaciones congénitas.

En el síndrome de Down se ha reportado un aumen-
to del movimiento de traslación antero-posterior en la
unión atlantoaxoidea hasta entre un 10 y 20%3, es la
denominada laxitud ligamentosa o hipermovilidad que
puede originar lesión sin previo traumatismo, debido a
la compresión repetitiva de la médula espinal por una
subluxación del atlas sobre el axis. Gracias a los avan-
ces en las técnicas de imagen, hoy día es más fácil
observar la mielopatía a nivel cervical y el daño en los
tejidos que la rodean con más detalle, por lo que podrí-
amos decidir previamente a una lesión irreversible
cuál sería la estrategia terapéutica más correcta.

Presentamos el caso clínico de un paciente con os
odontoideum y laxitud ligamentosa sin historia de

Emergencias. Vol. 10, Núm. 2, Marzo-Abril 1998 115

43

Correspondencia: Manuel Robles Marcos. C/ República
Argentina, n.º 5 - 3.º C. 06005 Badajoz.

emergencias

C   A   S   O    C   L   Í   N   I   C   O

OS ODONTOIDEUM Y TETRAPLEJÍA AGUDA

M. Robles Marcos, J. Tejada Ruiz, B. Jimeno Torres, V. Jerez Gómez Coronado,
D. Pérez Civantos, J. A. Julia Narváez

Unidad de Cuidados Intensivos. Hospital Infanta Cristina. Badajoz



trauma previo y asociado a una enfermedad congénita
que presentó un cuadro de tetraplejía aguda.

Caso clínico
Varón de 6 años de edad con antecedentes de sín-

drome de Down y en estudio de una laxitud ligamen-
tosa que le originaba paresia de miembros ante movi-
mientos bruscos cervicales, que ingresa en el servicio
de Urgencias con el diagnóstico de tetraplejía aguda,
debido a una caída fortuita. Los padres lo encuentran
en decúbito prono, con hiperextensión del cuello,
tetraplejía completa, inconsciente y con cianosis peri-
férica. A su llegada, además del cuadro neurológico
ya comentado, presentaba bradicardia extrema, por lo
que es intubado y conectado a ventilación mecánica y
se estabiliza hemodinámicamente con dopamina a
dosis de 4 µg/kg/min.

Trasladado a nuestro hospital para valoración neu-
roquirúrgica, presentaba a su ingreso en Cuidados
Intensivos la siguiente exploración: Tensión arterial

100/70 mmHg, frecuencia cardíaca 80 l.p.m. en ritmo
sinusal, temperatura 35°C, exploración cardiorrespira-
toria dentro de la normalidad, la exploración neuroló-
gica era compatible con una lesión medular incomple-
ta con pérdida de fuerzas y conservación de la
sensibilidad al dolor en las cuatro extremidades. Así
mismo, se encontraban presentes el reflejo osteotendi-
noso, el tono anal y el reflejo bulbocavernoso. El res-
to de la exploración general, así como la analítica y
las pruebas complementarias se encontraban dentro de
la normalidad.

Tras la administración de la megadosis de esteroi-
des y la tracción cervical, se apreció una mejoría neu-
rológica en las siguientes horas, destacando un movi-
miento débil aunque notorio distalmente en ambos
miembros inferiores.

Se practicó una tomografía axial computerizada
(TAC) donde no se apreciaban lesiones en parénquima
cerebral y una resonancia magnética nuclear (RMN),
en la cual se informaba de la presencia de un área car-
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tilaginosa en la apófisis odontoides (os odontoideum),
un prolapso de esta zona hacia el espacio subaracnoi-
deo anterior y una cavidad intramedular que ocupa
todo el espesor de la médula a nivel del cuerpo verte-
bral de la segunda y tercera vértebra cervical (C2-C3)
con ensanchamiento del trayecto medular infralesional
(véase fotografías 1 y 2).

Durante su estancia, se practicó una traqueotomía
sin destacar incidencias y la evolución neurológica se
desarrolló de forma lenta, pero con recuperación pro-
gresiva de la fuerza en las cuatro extremidades, con-
servando en todo momento la sensibilidad y los refle-
jos osteotendinosos. No se presentó ninguna
complicación, a excepción de una atelectasia del pul-
món izquierdo que fue resuelta posteriormente y per-
mitió el destete del respirador.

Desde el punto de vista quirúrgico, se realizó fija-
ción de columna con injerto óseo extraído de la cresta
ilíaca y cerclaje con cable del atlas, tras exponer la
concha del occipital, arco del atlas y C2-C3.

Discusión
El proceso odontoideo se desarrolla entre el anillo

anterior del atlas ventralmente, el ligamento dorsal del
atlas y la masa lateral de ésta. Cualquier movimiento
brusco predispone a una rotura de la odontoides o del
ligamento transverso del atlas y a la inestabilidad del
atlas sobre el axis con el potencial daño neurológico o
la muerte.

El segmento occipitoatloaxoideo se puede conside-
rar como una unión funcional, la cual tiene una
embriología y anatomía característica y distinta. Se ha
definido como la unión anatómica más compleja del
esqueleto axial desde el punto de vista cinemático. Es
reconocida la asociación de malformaciones genéticas
y la laxitud ligamentosa, aunque el significado funcio-
nal de esta hipermovilidad hoy día se desconoce, no
obstante, se ha demostrado el daño que origina sobre
la médula espinal.

Se piensa que, a medida que la inestabilidad aumen-
ta, el espacio proporcionado para la médula espinal
disminuye, originando una compresión de la médula y
una disfunción neurológica. En cuanto a la hipótesis
traumática del osículo adquirido, se basa en el com-
promiso de irrigación vascular de la odontoides, la cual
se suple de la arteria ascendente anterior y posterior del
axis que salen de la vertebral anterior y de las perfo-
rantes que se originan de la parte más rostral de la por-
ción extracraneal de la arteria carótida interna4.

Los factores que se relacionan con la severidad de la
mielopatía en la inestabilidad fueron estudiados por

Nakajima et al5, los cuales diseñan un estudio retros-
pectivo investigando variables de información clínicas
como edad, sexo, historia de trauma y duración de la
enfermedad y cuatro variables morfométricas por radio-
grafía de cervicales, así como dos índices de compre-
sión a través de imágenes obtenidas por TAC o RMN.

Tras analizar los datos con estudios de regresión
múltiple, los autores llegaron a la conclusión que estos
dos últimos índices eran buenos predictores en cuanto
a pronóstico de la inestabilidad, por lo que un adelga-
zamiento progresivo de la médula conllevaría a un
daño neurológico irreversible.

La evaluación radiográfica de un paciente con os
odontoideum incluye radiografías en flexión y exten-
sión laterales así como con la boca abierta para visua-
lizar la odontoides. Si existiera déficit neurológico, se
recomienda una RMN para evaluar la médula espinal.
El os odontoideum puede ser diferenciado de una no
unión de la odontoides radiográficamente puesto que
en este último además de una historia de trauma, éste
es de tamaño y morfología normal, estando la línea de
separación con el axis por debajo de la carilla articu-
lar superior, mientras que el osículo la tiene por enci-
ma de dicha carilla articular, siendo además de menor
tamaño y de una forma más irregular4.

La identificación del os odontoideum suele ser de
forma accidental en urgencias, tras la realización ruti-
naria de una radiografía de cervicales. Se suele mani-
festar como dolor local en cuello u occipital, tortícolis
o con clínica de lesión de tronco cerebral o cervical,
pudiendo acompañarse de convulsiones, vértigos o
síntomas visuales. Se considera que aproximadamente
un tercio de pacientes presentan un compromiso neu-
rológico y todos se acompañan de dolor cervical. Son
muy pocos los casos descritos de exitus asociado a
una lesión irreversible del tronco cerebral.

Una vez diagnosticado existe controversia en tres
puntos, si se interviene o no, en especial en pacientes
asintomáticos, la técnica quirúrgica en sí y la vía de
acceso quirúrgica, bien por el espacio pre o retrovas-
cular. Speirings en 19756 analizó 37 casos asintomáti-
cos de los cuales 20 fueron tratados sin cirugía y 17
quirúrgicamente, no existiendo diferencias en los dos
grupos a medio y largo plazo.

En general, la tendencia es que en procesos adquiri-
dos traumáticos o con mielopatía progresiva sea por
laxitud ligamentosa o traumática se realice interven-
ción quirúrgica, ya que al ser pacientes jóvenes una
actitud conservadora les fuerza a una vida más seden-
taria que podría influir en el desarrollo psicológico y
corporal. En el caso de nuestro paciente con 6 años, la
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fijación alineó definitivamente la columna cervical evi-
tando así la lesión repetitiva y completa de la médula.
Con rehabilitación precoz se consiguió una posterior
recuperación progresiva de su daño neurológico.

Bibliografía

1. Fielding W, Griffin PP. Os odontoideum: An acquired lesion.
J Bone Joint Surg 1974; 56-A: 97-190.

2. Hesinger RN. Congenital anomalies of the cervical spine. Clin
Orthop 1991; 264: 16-38.

3. Uno K, Kataoka O. Occipitoatlantal and Occipitoaxial hiper-
mobility in Down Syndrome. Spine 1996; 21: 1430-34.

4. Verska J, Anderson P. Os Odontoideum: A case report of one
identical twin. Spine 1997; 22: 706-709.

5. Nakajima K, Onomura T. Factors related to the severity of
myelopathy in atlantoaxial instability. Spine 1996; 12: 1440-
1445.

6. Speirings EL,Brakman R. The management of os odontoi-
deum. Analysis of 37 cases. J Bone Joint Surg 1975; 332-336.

118 Emergencias. Vol. 10, Núm. 2, Marzo-Abril 1998

46




