Inestabilidad atlantoaxial con agenesia parcial
del atlas en un perro

Atlantoaxial instability with partial atlas agenesia in a dog
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Resumen
Se presenta la descripcion de un caso clinico de perro mestizo, hembra de 4 meses de edad, referido por tetraparesia
ambulatoria severa y ataxia propioceptiva de las cuatro extremidades tras sufrir un traumatismo. El examen
neurolégico fue compatible con una afeccion de segmentos medulares C1-C5. Tras la realizacion de radiografias
simples y de pruebas de imagen avanzadas (TC y RM) se evidencio la existencia de una severa malformacion del
atlas consistente en una agenesia completa de su mitad izquierda que daba lugar a inestabilidad de la articulacién
atlantoaxial con un marcado compromiso medular asociado. Se instauré tratamiento médico conservador y el
paciente presenté una leve mejoria de los signos clinicos. Sin embargo, tras un mes de tratamiento, el paciente
sufrié una recaida de los signos neurolégicos por lo que se practicé la eutanasia del mismo a peticion de los
propietarios. Las malformaciones del atlas son infrecuentes en perros y gatos, pero deben incluirse en el diagnéstico
diferencial de pacientes con signos de mielopatia cervical craneal. Las pruebas de imagen son fundamentales para
su diagnostico y el establecimiento de un posible tratamiento quirargico. Segun la bibliografia consultada, existe

s6lo una malformacion similar descrita en perros que implique la agenesia completa de un lado del atlas.
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Introducciéon

Las alteraciones malformativas de la articulacién
atlantoaxial (AA) comprenden diversas patologias
que afectan a las estructuras 6seas que conforman
dicha articulacién (p.ej. malformacién occipitoatlan-
toaxial -MOAA- o la hipoplasia del diente del axis)
0 a sus tejidos blandos (ligamentos, cdpsula articular
o ligamento atlantoaxial dorsal). Estas alteraciones
pueden dar lugar a un compromiso de los primeros
segmentos medulares y/o sus raices nerviosas, que
producen una sintomatologfa facilmente reconocible,
habitualmente dolor y/o tetraparesia de diferentes
grados que pueden llegar a terminar en tetraplejia
y compromiso respiratorio.'” La patologia que con
mayor frecuencia afecta a la articulaciéon AA es la
inestabilidad AA, generalmente producida por la hi-
poplasia del diente del axis y/o los ligamentos que
la forman.? También se ha descrito inestabilidad AA
como consecuencia de traumatismos de columna.? En
cualquier caso, la inestabilidad articular da lugar a
un desplazamiento dorsal del cuerpo del axis sobre
el atlas con el consecuente compromiso medular."? Al
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tener un origen malformativo este fendmeno se pro-
duce fundamentalmente en animales jévenes, aunque
los sintomas pueden aparecer en animales adultos.*
De manera ocasional también se han descrito malfor-
maciones que afectan a la articulacién AA y atlanto-
occipital (AO) de perros y gatos jévenes y que, en al-
gunos casos, producen inestabilidad articular sin es-
tar asociadas a un defecto en el diente del axis.>® Entre
ellas, cabe destacar el solapamiento atlanto-occipital,
la malformacién tipo Chiari, las MOAA y otros de-
fectos en la segmentacién de los primeros segmentos
vertebrales cervicales.® El objetivo de este trabajo es
presentar un caso de una inestabilidad AA causada
por un defecto en el desarrollo de la mitad izquierda
del atlas con semiologfa clinica referida a esa locali-
zacién en un perro joven de tamafio grande. Se com-
paran los hallazgos clinico-radiolégicos con el tnico
caso similar descrito en la literatura veterinaria’ y se
analizan sus analogfas con enfermedades malforma-
tivas descritas en otras especies, incluida la humana.
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Caso clinico

Es referida para evaluacién neurolégica una perra
mestiza de 4 meses de edad y 23 kilos de peso por pre-
sentar dolor cervical y tetraparesia de 4 dfas de evolu-
cién tras sufrir un traumatismo. En la exploracién fisi-
ca se palp6 una asimetria del atlas, que parecia rotado,
lo que hacia que el paciente sufriese una desviacién
severa del cuello con gran dolor a la manipulacién. El
examen neuroldgico reveld tetraparesia ambulatoria
severa con retraso simétrico de las reacciones postura-
les en las cuatro extremidades. Los reflejos medulares
y la evaluacién de los pares craneales eran normales.
Este examen fue compatible con una afeccién focal o
difusa de los segmentos medulares C1 - C5. El diagnés-
tico diferencial, teniendo en cuenta la historia clinica
y la exploracion fisica, incluyé principalmente proce-
sos de cardcter malformativo, sin poder descartarse
enfermedades traumadticas, inflamatorias o neopldsi-
cas. Se realizaron radiografias de la columna cervical
en proyeccion lateral y ventrodorsal donde se aprecié
una inestabilidad de la articulacion AA evidenciada
por aumento de distancia entre la ldmina del atlas y
la apofisis espinosa del axis (Fig. 1A). Sin embargo, el
hallazgo mds relevante consistié en la ausencia del ala
(apofisis transversa modificada) y la mitad izquierda
del cuerpo del atlas (Fig. 1B). Posteriormente se proce-
di6 a la realizacién de una tomografia computarizada
(TC) donde se confirm¢ la existencia de una malfor-
macién cervical con desplazamiento rostral del axis,
que hacia que el diente del axis sobrepasase el limite
craneal del cuerpo del atlas y los céndilos del occipital,
quedando en contacto con el aspecto ventral de la mé-
dula oblonga (signo radiolégico denominado “invagi-
nacién basilar” en medicina humana) (Fig. 2, A y B).
El atlas presentaba una agenesia de su mitad izquier-
da y en su lugar se apreciaron dos pequefios nticleos
6seos independientes que ocupaban una posiciéon dor-
solateral izquierda no unidos con el resto de estructu-
ras 6seas (Fig. 2, C). Aunque el arco derecho del atlas
quedaba intimamente asociado con el céndilo derecho
del occipital, se evidencié una conformacién atlanto-
occipital derecha normal, con una linea articular bien
formada pero rotada (Fig. 2, B). En el aspecto ventral
del atlas se observaba el “intercentrum” 1, asi como la
sincondrosis neurocentral derecha (Fig. 2, B). Sin em-
bargo, la sincondrosis neurocentral izquierda y la dor-
sal no podian ser evidenciadas debido a la ausencia del
centro de osificacion del arco neural izquierdo (Fig. 2,
C). Todas estas alteraciones hacian que la articulacién
atlanto-occipital quedase rotada, haciendo que la cabe-
za girase en contra del sentido de las agujas del reloj
visto desde un plano dorsal (Fig. 3, A y B). El agujero
vertebral lateral y el agujero transverso del arco dere-

Figura 1. (A) Radiografia lateral de la columna cervical. Notese el
desplazamiento dorsal del cuerpo del axis con respecto al atlas y la
distancia anormalmente amplia entre la apdfisis espinosa del axis y el
arco del atlas (flecha). (B) Radiografia ventrodorsal de la columna cervi-
cal craneal. Nétese la ausencia de la mitad izquierda del atlas (flecha).
Comparese con el lado contrario en el que se puede evidenciar el ala del
atlas formado normalmente (puntas de flecha) quedando asociado a una
rotaciéon anémala de la cabeza.

cho del atlas estaban correctamente formados (Fig. 3,
A). Por otro lado, se aprecié como el aspecto craneal
del cuerpo del axis y la apdfisis odontoides estaban
deformados, engrosados e hiperostéticos (Fig. 2, A). El
borde craneal de la apéfisis espinosa del axis quedaba
deformado con desviacién derecha, haciendo leve pro-
minencia sobre el atlas (Figs. 2A y 3A). Posteriormen-
te, se decidi6 realizar una resonancia magnética de la
columna cervical para valorar el parénquima medular,
donde se evidencié una severa compresiéon dorsoven-
tral de la médula espinal a nivel de la articulacion AA
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Figura 2. (A) Reconstruccion sagital obtenida mediante TC de la unién craneocervical. Obsérvese el desplazamiento craneal del axis sobre el cuerpo
del atlas que hace que el diente deformado y engrosado sobrepase el hueso basioccipital desplazando a la médula oblonga (flecha), denominado invagi-
nacién basilar. (B) Imagen transversal obtenida mediante TC a nivel de los céndilos del occipital en la que se puede apreciar como el diente del axis esta
incluido dentro de la cavidad craneal (flecha) y la adecuada formacién de los condilos del occipital (asteriscos). Tambien puede apreciarse el intercentrum
| (cruz) y la sincondrosis neurocentral derecha (punta de flecha), pero no la izquierda. En esta imagen la rotacién del atlas es evidente teniendo en cuenta
la posicion del cuerpo (flecha circular que indica el sentido de la rotacién). (C) Imagen transversal obtenida mediante TC a nivel de la Iamina del atlas en
la que se aprecian dos nucleos de osificacion independientes de posicion dorsolateral izquierda (puntas de flecha).

Figura 3. (A) Reconstruccién tridimensional en vista dorsal obtenida mediante TC. Obsérvese la rotacién de la cabeza con respecto al eje longitudinal
y la ausencia de la totalidad del arco izquierdo del atlas, donde solo es posible apreciar dos pequefios fragmentos éseos (flechas). (B) Reconstruccion
tridimensional en vista ventral obtenida mediante TC en la que se aprecia el “intercentrum 1” rotado (asterisco), asi como la ausencia del arco izquierdo
del atlas. El defecto de la cavidad timpénica izquierda es un artefacto creado durante la reconstruccion.

con obliteracién del espacio subaracnoideo ventral y
dorsal (Fig. 4). Las secuencias ponderadas en T2 de-
mostraron la hiperintensidad del parénquima medular
en el punto de mayor compromiso (Fig. 4).

Dada la complejidad de la lesién y la dificultad en la
realineacién o remodelacién de la articulacién en un
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paciente en desarrollo, no se consideré viable un tra-
tamiento quirdrgico y se instauré tratamiento médico
conservador consistente en meloxicam 0,1mg/kg/24
horas (Metacam 1,5 mg/ml, Boehringer Ingelhem, Ma-
drid), tramadol 2mg/kg/8 horas (Tramadol, Normon
50 mg capsulas, Madrid) y famotidina 1mg/kg/24 ho-
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Figura 4. Imagen sagital ponderada en T2 obtenida mediante RM de
la columna cervical. Véase el compromiso medular a nivel de la articula-
cion atlantoaxial, marcado por una obliteracion del espacio subaracnoi-
deo ventral y dorsal (flechas), lo cual produce una desviacion sigmoidea
del cordén medular.

ras (Famotidina, Cinfa comp. recub. 40 mg, Madrid)
durante una semana y se recomendd reposo estricto.
No se consideré la utilizacién de una coaptaciéon ex-
terna por la gran rotacién que manifestaba el cuello y
porque, debido a la grave malformacién, no parecia
posible una realineacién manual ni una fijacién perma-
nente. Tras una mejoria inicial significativa el paciente
sufrié una recaida, de igual intensidad que el episodio
inicial, a las 4 semanas, por lo que los propietarios deci-
dieron que se realizase la eutanasia humanitaria.

Discusion

Las malformaciones del atlas que causan inestabili-
dad atlanto-axial son una causa poco comtn de mielo-
patia cervical en perros.>® El atlas se desarrolla a partir
de tres centros de osificacion (arcos neurales derecho e
izquierdo e intercentro 1) que quedan unidos por las
sincondrosis dorsal y centroneurales derecha e izquier-
da. El axis se desarrolla a partir de 7 (centro del proat-
las, centro 1y 2, intercentro 2, arcos neurales derecho
e izquierdo y epifisis).” Los errores en este complicado
desarrollo embriolégico parecen ser el origen méds pro-
bable de las malformaciones que afectan al occipital,
atlas o axis de manera conjunta o independiente.*® El
momento y el lugar en el que se produzca la alteracién
en el desarrollo determinara el resultado final malfor-
mativo. En el presente caso, el defecto en la formacién
completa del arco izquierdo sugiere que la alteracién
embriopatogénica se produjo durante un estadio muy
primordial del desarrollo de este drea, probablemente
entre los dfas 30 y 33 de gestacién en perros.”! En el dia
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30 de gestacion ya se ha producido la diferenciacion
entre los cartflagos primitivos del occipital y el atlas,
lo que da lugar a la articulaciéon AA." Los ntcleos de
osificacién de los arcos neurales del complejo AA se
comienzan a formar en embriones de 33 dfas.” En el
presente caso, el defecto en la osificacién del atlas su-
giere un defecto previo al dia 33 de gestacién. Por otro
lado, la correcta formacion de la articulaciéon AA (en
el lado derecho) sugiere un correcto desarrollo hasta
el dfa 30. El tnico caso similar descrito en la literatura
veterinaria se trata de un perro de raza San Bernardo
de 13 semanas de edad con una MOAA congénita en la
que la mitad derecha del arco del atlas era méds peque-
fia que la mitad izquierda, y ademds se habia fusiona-
do con el hueso exoocipital derecho. La mitad izquier-
da del arco del atlas y el intercentro 1 formaron una
unidad que, con el céndilo occipital izquierdo normal,
formaba una articulacién atlanto-occipital normal en el
lado izquierdo. El diente del axis estaba hipoplésico, el
proceso espinoso era corto y el extremo craneal y las
mitades caudales de las ldminas izquierda y derecha
del arco neural no se habian fusionado dorsalmente.”
La independencia del atlas con el occipital, presente en
el caso aqui descrito, y la correcta formacién del occi-
pital, suponen la mayor diferencia entre ambos casos.
Debido a que el occipital y las dos primeras vértebras
cervicales tienen un desarrollo embriolégico conjunto
tanto temporal como espacialmente, los trastornos que
afectan a esta regién en el periodo critico de su desa-
rrollo frecuentemente dan lugar a malformaciones en
todas las estructuras implicadas.®" Con una afeccién
tan severa del atlas, se genera una gran inestabilidad
de la unién craneocervical, provocando una rotacién
de la articulacién atlanto-occipital, la impactacién del
axis contra el occipital y la subluxacién AA." En nues-
tro paciente todos estos cambios produjeron una este-
nosis del canal vertebral, responsable de los signos cli-
nicos debido al grave compromiso medular. Esto hace
suponer que, como alternativa terapéutica, se podria
haber considerado la estabilizacién quirtrgica de la ar-
ticulacién. La ausencia de la mitad del cuerpo del atlas
impedfa la artrodesis de la articulacién AA mediante
abordaje ventral, tal y como se ha descrito en un gato
con inestabilidad AA debido a una MOAA consistente
en hipoplasia condilar y del diente del axis.? La fija-
cién dorsal tampoco se consideré una opcién terapéu-
tica viable debido a la ausencia de la mitad del arco del
atlas y la imposibilidad para crear una artrodesis de la
articulacion. La inestabilidad AA produce un compro-
miso medular asociado que habitualmente da lugar a
sintomatologfa clinica antes del afio de edad.? Sin em-
bargo, estéd bien reconocido en la literatura veterinaria
que algunos pacientes con malformaciones congénitas
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manifiestan los sintomas de manera tardia, en muchas
ocasiones desencadenados por traumatismos leves so-
bre la regién.>®> Aunque existen ciertas patologfas mal-
formativas que afectan a la vertebras C1 y C2 en las
que se sospecha su cardcter genético hereditario (como
los equinos de raza Arabe con MAOO)® la presenta-
cién fortuita y extremadamente infrecuente de estas
malformaciones en los perros hacen que esta causa no
pueda ser confirmada en esta especie.

En humanos se han descrito también malformacio-
nes en las que existen defectos en la formacién del at-
las, habitualmente del arco posterior, habiéndose desa-
rrollado una clasificaciéon detallada de las mismas.'**>
En esta clasificacion el caso canino aqui descrito se
encuadrarfa dentro del grupo de defectos de tipo B,
siendo un defecto completo (el tipo B engloba defec-
tos unilaterales del arco neural de severidad variable,
desde pequefias hendiduras hasta agenesia completa).
Cabe destacar que, segtin la bibliograffa consultada, no
existen casos en medicina humana en los que se descri-
ba una agenesia completa del arco neural de un lado
(defecto completo del tipo B) como el aqui descrito. El
tipo A consiste en un defecto de fusién del arco en la Ii-
nea media, el tipo C consiste en un defecto bilateral del
arco vertebral con preservacién del aspecto dorsal y de
parte de los pediculos. Si los pediculos estdn ausentes
pero se mantiene el tubérculo posterior se clasifican
como defectos tipo D, mientras que la ausencia com-
pleta del arco del atlas se denomina tipo E.** Al igual
que en los pacientes caninos los humanos con malfor-
maciones craneocervicales de cualquier tipo tienen un
mayor riesgo de sufrir subluxacién AA y déficits neu-
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rolégicos, particularmente después de un trauma me-
nor.' Esto se debe a la inestabilidad que producen es-
tas alteraciones que, en ciertas ocasiones, es subclinica
hasta el momento del traumatismo, tal y como ocurrié
en nuestro caso. Esta inestabilidad subclinica queda-
rfa compensada, en cierta medida, por fenémenos de
fibrosis de los tejidos blandos periarticulares que son,
sin embargo, incapaces de soportar las cargas de la ar-
ticulacién en una situacién traumatica.

Cabe destacar que la subluxacién AA presente en el
perro aqui descrito, no esta originada por una altera-
cién especifica del diente del axis, que es la malforma-
cién que con mayor frecuencia produce instabilidad
en dicha articulacién. Los cambios encontrados en el
diente del axis se consideraron consecuencia de fené-
menos hiperpldsicos derivados de la inestabilidad de
la articulacién.

En conclusién, las malformaciones del atlas deben
ser incluidas en el diagndstico diferencial en pacien-
tes con mielopatia cervical C1-C5, especialmente en
animales jévenes. El pronéstico vendrd dado por el
compromiso medular asociado a la malformacién, a
la inestabilidad, y la respuesta al tratamiento médico
conservador o la posibilidad de realizar un tratamien-
to quirtdrgico para la descompresioén y/ o estabilizacién
de las estructuras afectadas.

El presente caso clinico fue presentado como parte de
una comunicacién libre en el XVII Congreso de Espe-
cialidades Veterinarias organizado por AVEPA durante
los difas 20 - 21 de abril de 2018 en Madrid (Espafia).

Fuente de financiacién: este trabajo no se realiz6 con fondos comerciales, ptiblicos o del sector privado.
Conflicto de intereses: los autores declaran que no existe conflicto de intereses.

Summary

A 4-month-old female cross breed dog was referred for investigation of an acute onset of tetraparesis after low
grade trauma. Neuroanatomical localization of the lesion was considered to be affecting the C1-C5 spinal cord
segments. Radiography and advanced imaging (CT and MRI) revealed agenesia of the left half of the atlas leading
to joint instability with associated spinal cord compression. Conservative medical treatment was established
and the patient showed a slight improvement in clinical signs. However, one month later, the patient suffered a
relapse of the neurological signs and was euthanized at the owner’s request. Malformations of the atlas are rare
in dogs and cats, but they should be included in the differential diagnosis of patients with signs of cranial cervical
myelopathy. Imaging is paramount for the diagnosis and proper surgical planning. According to the veterinary
literature, there is only one similar case described in the dog.
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Fe de erratas

En relacién al articulo de revisién publicado en esta revista “La obesidad felina y humana son problemas endo-
crinoldgicos que comparten complicaciones similares”, Clin. Vet. Peq. Anim, 2018, 38 (3): 155 — 167, los autores han
detectado errores que deberfan tenerse en cuenta:

1. Tabla 2, en la columna de especie felina: “Posible mecanismo protector: disminucién de la ECA2 en la grasa sub-
cutdnea”.

Deberia decir: disminuciéon de la ECA2 en la grasa subcutdnea.

Explicacién: La ECA2 interviene en la degradacién de la Angiotensina II, su accién es diferente a la ECA, y algunos
estudios han indicado que su disminucién podria tener un efecto negativo sobre la presién arterial. Por tanto ha
habido un error en el concepto y creemos que no es correcto decir que puede haber un posible mecanismo protector,
nos gustaria eliminar dicha frase.

2. Mencién de la ECA2 en el abstract, por la misma razén del punto anterior, creemos que no debe ser mencionada
en el abstract.

Donde dice: “La ausencia de produccién de algunas citoquinas proinflamatorias en el tejido adiposo, la disminucién
de la enzima convertidora de angiotensina 2 en los depésitos de grasa subcutdnea observada en gatos obesos y la
corta esperanza de vida de esta especie pueden ser algunos de los mecanismos que contribuyen a que en los gatos
no se observen dichas alteraciones.”

Deberia decir: “La ausencia de produccién de algunas citoquinas proinflamatorias en el tejido adiposo, y la corta
esperanza de vida de esta especie pueden ser algunos de los mecanismos que contribuyen a que en los gatos no se
observen dichas alteraciones”.

Lo mismo sucederfa en la versién en inglés del abstract.

Rogamos las molestias que estos errores puedan ocasionar.
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