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Kranioservikal Bileske Konjenital Anomalileri

Congenital Anomalies of Craniocervical Junction

(074

Kranioservikal bileske (KSB) patolojileri, nérosiriirji pratiginde cogunlukla anlagilmasi gii¢ tanimlamalar gerektiren,
literatiirde bir¢ok siniflandirmanin yapildigi, tedavi prensipleri net olarak ortaya koyulamamis hastaliklardir. Bu makalede,
konjenital KSB patolojilerinin nérosiriirjenler tarafindan daha iyi anlagilabilmesi amaciyla konuya genel bir bakis acisiyla
yaklagilmaya ve karmagik ayrintilardan uzak kalinmaya gayret edilmistir. ilk dort oksipital sklerotom ile birinci ve ikinci
servikal sklerotom tarafindan embriyolojik kékeni belirlenen KSB, gelisimsel siirecte bir¢ok konjenital patolojiye ev sahipligi
yapar. Oksipital kemik i¢in oksipital vertebra, kondilus tertius; atlas i¢in atlas asimilasyonu, hipoplazisi, aplazisi; aksis i¢cin
os odontoideum, ossikulum terminale, odontoid aplazisi bu calisjmada genel anlamda gézden gegirilmistir. Patolojiden
bagimsiz olarak cerrahi ihtiyact diigiintildigiinde KSB konjenital hastaliklari, hayati merkezlerin kompresyonu séz konusu
oldugundan, instabilite ve statik kompresyon acisindan dikkatli degerlendirilmesi gereken durumlardur. Instabilite varliginda
posterior stabilizasyon ve flizyon teknikleri kullanilirken, néral dokuya basi olmasi hilinde anterior veya posterior yaklagimlar

kullanilabilir.

Anahtar Sézciikler: Kranioservikal bileske, Oksipital malformasyon, Atlas malformasyonu, Aksis malformasyonu, Posterior
servikal fiizyon

ABSTRACT

Craniocervical junction (CCJ) pathologies are diseases that often require incomprehensible definitions in neurosurgery
practice, many classifications have been made in the literature, and treatment principles have not been clearly revealed. In
this article, an effort has been made to approach the subject from a general point of view and to avoid complex details in order
to better insight congenital CCJ pathologies by neurosurgeons. CC]J, whose embryological origin is determined by the first
four occipital sclerotomes and first and second cervical sclerotomes, hosts many congenital pathologies in the developmental
process. Occipital vertebrae, condylus tertius for occipital bone; atlas assimilation, hypoplasia, aplasia for atlas; for axis,
os odontoideum, ossiculum terminale, odontoid aplasia are reviewed in general terms in this study. Considering the need
for surgery regardless of pathology, CCJ’s congenital diseases are conditions that should be carefully evaluated in terms of
instability and static compression, since compression of vital centers is in question. While posterior stabilization and fusion
techniques are used in the presence of instability, anterior or posterior approaches can be used in case of compression on the
neural tissue.
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GIRIS

Kranioservikal  bileske  (KSB), foramen magnumu
cevreleyen oksipital kemik (CO0) ile atlas (C1) ve aksis (C2)
vertebralari tarafindan olusturulur. Santral sinir sisteminin

onemli merkezlerini gevrelemesi nedeniyle bu bélgenin
patolojilerine dikkatle yaklasmak elzemdir.

Menezes 1980 yilinda KSB patolojilerini tedavi protokolle-
rine gore rediikee olabilen ve olamayan patolojiler seklinde
siniflandirmigsa da, daha sonra yine Menezes'in yapug:
genis kabul goren siniflandirmaya gére KSB patolojileri;
konjenital, gelisimsel, edinilmis ve genetik patolojiler sek-
linde literatiirde yerini almistir (9,13). Konjenital patolo-
jiler; klivusta segmentasyon hatalari, foramen magnumda
noroenterik kistler, atlastaki segmentasyon hatalar: ile bir-
likte olan asimilasyon, aksisteki segmentasyon hatalari ve os
odontoideum olarak alt gruplara ayrilabilir (10). Yine KSB
patolojisi olan 3500 hastanin incelendigi bir seri temel alina-
rak yapilan siniflamada konjenital KSB patolojileri; oksipi-
tal kemik malformasyonlar: (bifid klivus, foramen magnum
cevresi kalintilari, dens anomalileri, atlas anomalileri, atlas
asimilasyonu, kondiler hipoplazi, baziler invajinasyon),
atlas malformasyonlart (atlas asimilasyonu, atlantoaksiyel
fiizyon, arkus hipoplazisi), aksis malformasyonlar1 (C1-C2
ve C2-C3 segmentasyon defekdleri, dens displazisi (os ter-
minale, os odontoideum, dens hipoplazisi)) seklinde tig alt
baslikta kategorize edilmistir (12). Bu makalede, KSB’nin
konjenital patolojilerinden bazilarinin literatiir 11g1nda
incelenerek derlenmesi amaglanmustir.

Embriyoloji

Konjenital KSB  patolojileri  embriyolojik  gelisimde
goriilen hatalarla birlikte ortaya cikugindan, bu bélgenin
embriyolojisi hakkinda bilgi sahibi olmak uygulanacak

tedavilere 151k tutacakur.

Omurganin  embriyolojik  gelisimi alu  agamali  bir
olusum sergilemektedir: ilk asama, gastrulasyon ve somit
mezodermi ile notokordunun olusumu; ikinci asama, somit
mezoderminin somitleri olusturmak i¢in bir araya gelmesi;
liglincii agama, sklerotom ve dermomyotomlarin olusumu
icin somitlerin tekrar organize olmasi; dordiincii asama,
somit olusumunun membranéz fazi ve vertebranin olusumu
icin somitlerin resegmentasyonu; besinci asama, vertebral

kikirdaklasma ve altinci agsama, vertebral kemiklesme

seklindedir (1).

Omurganin embriyolojik gelisimiyle birlikte benzersiz ve
karmagik olusumuyla kendine has patolojilere ev sahipligi
yapan KSB ise; ilk 4 somit ciftinin olusturdugu 4 oksipital
sklerotom ile 5. ve 6. somit ¢iftinin olusturdugu birinci

ve ikinci servikal sklerotomdan kéken alir (1). ilk 4
somit oksipital kemigin, klivusun ve oksipital kondillerin
oncusiidiir (1). Oksipital kemigi olusturan dért sklerotom
bulunur ve bunlarin en kaudalinde bulunani proatlas olarak
tanimlanir. Proatlasin ventral rostral segmentinden oksipital
kondiller ile alar ve krusiat ligamanlar olusurken, dorsal
kaudal segmentinden ise atlasin posterior arkusu ve lateral
kitleleri olusmaktadir. Odontoid apeks de proatlastan
koken almaktadir. Oksipital sklerotomlarin 18 yasina kadar
devam eden biyilimesi klivusun uzamasina ve posterior
fossa hacminin genislemesine imkan tanir.

Atlasin anterior arkusu 4. oksipital sklerotomdan (somit 4)
koken alir (1). Posterior arkus ise, 4. oksipital sklerotom ve
1. servikal sklerotomdan (somit 5) kdken almaktadir (1).
Atlas anterior arkusunun bir ossifikasyon merkezi bulunur
ve ossifikasyonu normalde 3-4 yaslarinda gergeklesir. Tki
ossifikasyon merkezi ise posterior arkusta bulunmakradir.
Anteriordaki bir ve posteriordaki iki ossifikasyon merkezinde
de fiizyon 4-5 yaslarina kadar tamamlanir (12). Ayrica 4.
oksipital sklerotomdan kaynaklanan yapilar arasinda apikal,
krusiat ve alar ligamanlar da bulunmakrtadir (1).

Aksis 4. oksipital sklerotomdan (somit 4) ile 1. ve 2. servikal
sklerotomlardan (somit 5 ve 6) kdken almaktadir (1). Fasetler
ve posterior arkus ikinci servikal sklerotomdan (somit
6), odontoid apeks proatlastan (4. oksipital sklerotom),
odontoid progesin korpusu ilk servikal sklerocomdan (somit
5) ve C2 korpusu ikinci servikal sklerotomdan (somit
6) koken alir (1). Aksisin gelisim siirecinde altt primer
ossifikasyon merkezi yer alir. Bunlar bilateral olmak {izere
iki adet odontoid progeste, bir adet odontoid apekste, bir
adet aksis govdesinin 6n santralinde ve aksis posterior arkini
olusturacak sekilde iki adet bilateral dorsalde bulunmaktadir
(1). Odontoid proges en geg ossifiye olan kistmdir ve
ossifikasyonu 12 yasina kadar siirebilmektedir.

Oksipital Kemik Malformasyonlari

Oksipital kemik anomalileri daha ¢ok kafa tabani
yiksekliginin ~ azalmast ve baziler
iligkilidir  (18). Oksipital kemigin konjenital
malformasyonlari daha ¢ok; oksipital vertebra olusumu

invajinasyon ile
yakin

kondillerde gelisen disgenezi ve tigiincii kondil seklinde
karsimiza cikmaktadir.

Oksipital Vertebra

Oksipital vertebra anomalileri KSB’nin nadir goriilen
konjenital anomalilerindendir. Bu anomalilerin klivus
segmentasyon hatalar;, foramen magnum etrafindaki
kalintilar,
anomalileri ile iliskili oldugu distintlmekeedir (9).

atlas  varyasyonlar1 ve dens segmentasyon
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Bu anomaliler dérdiincii oksipital sklerotomdan yani
proatlastan kaynaklanir (11). Proatlas, normal gelisim
siirecinde regrese olarak kaybolur ancak, oksipital kondiller
olusurken regresyon gergeklesmezse transvers progesi ve
genislemis kondilleri olan oksipital vertebra ortaya ¢ikar (4).
Bu anomali, beyin sap1 herniasyonu, alt kranial sinir hasari,
beyin omurilik sivist (BOS) dinamiklerinde bozulma gibi
bircok bulguya neden olan, KSB’nin kaudal yerlesimi ile
sonuglanir (14). Oksipital vertebra; vertebral artetlerin ve
suboksipital sinirin gecebilecegi bir fissiir bulundururken,
atlasta bulunan vertebral arter foramenleri bu vertebrada
bulunmaz (4). Menezes proatlas segmentasyon anomalisi
olan olgular: topladig: literatiirdeki en genis kapsamli seride
hastaliga sahip olgularin ozellikle anteriordan olmak tizere
noral bastya bagli cok cesitli klinik bulgular gosterebilecegini
ve tedavisinde ¢ogunlukla transoral yaklagim ile kombine
posterior stabilizasyon uyguladigini vurgulamigtur (11).
Olgularin %33’tine Chiari tip 1 malformasyonunun eslik
ettigi, %61’inde ventral kemik kitlesine bagli noral bast
oldugu ve hastalarin %90’inin birinci ve ikinci dekatta
bagvurdugu raporlanmisur (11).

Kondilus Tertius

Kondilus tertius yani {iglincti kondil olarak adlandirilan
patoloji
yani proatlasin oksipital kemik ile gelisimsel siirecte

konjenital doérdiincii  oksipital  sklerotomun
birlesememesi sonucu ortaya cikar ve olusan fazladan
kemik ¢ikinti oksiputun fleksiyon hareketini kisitlayabilir
(14,18). Genel olarak foramen magnumun anteriorunda
bulunur ve clivus alt ucundan inferiora ve anteriora dogru
yonelim gosterir (14). Bu nedenle rotasyonel hareketleri de
kisitlayabilmektedir (14). Genellikle tektir ancak ¢ok sayida
da olabilir ve odontoid proges ile veya atlas anterior arkusu
ile eklem yapabilir (16). Bu konjenital kemik ¢ikintinin
noral bastya bagli semptomlar olusturabilecegi de akilda
tutulmalidir.  Literatiirde ticlincti kondil basisina baglt
tetraparezi ve tist motor néron bulgularini gosteren olgular
bildirilmistir (6). Goel ve Shah, bildirdikleri olguda, travma
sonrast ugiincti kondilin néral basisina bagli nérolojik
defisiti olan hastanin transoral yaklagimla anteriordan
dekompresyonunu yaptiktan sonra posterior stabilizasyon
ile norolojik diizelme kaydettigini vurgulamislardir (6).

Kondiler Hipoplazi

Oksipital kondillerden birinin veya her ikisininde olusum
defekti sonucu kondiler hipoplazi anomalisi goriiliir.
Foramen magnum ile odontoid proges arasindaki mesafe
azaldify icin baziler invajinasyon da bu patoloji ile siklikla
birlikeelik gostermektedir (18). Bu patoloji de klinik olarak,
bas fleksiyonunu ve ekstansiyonunu kisitlamasi agisindan
d6nem tagtmaktadir.

Atlas Malformasyonlar1

Atlasin konjenital malformasyonlari atlas asimilasyonlarini
saymazsak daha ¢ok yariklar (cleft) veya aplazi/hipoplazi
seklindeki patolojilerdir (18).

Atlas Asimilasyonu

Atlas asimilasyonu KSB anomalilerine eslik eden en sik
ikinci patoloji olarak karsimiza ¢ikmaktadir (15,18). Pro-
atlas ve ilk servikal sklerotom arasindaki segmentasyon ha-
tast sonucu atlas asimilasyonu olugur. Atlas asimilasyonu
ya da oksipitalizasyonu CO ile tamamen birlesme seklinde
olabilecegi gibi tam bir birlesme olmaksizin aralarinda bir-
birlerini ayiran kemik yapilar da bulunabilmektedir. Atlas;
anterior arkustan, lateral masslardan, posterior arkustan
veya bu {i¢ bélgeyi de icine alacak sekilde CO ile birlesebil-
mekeedir (Sekil 1) (3,8,17). Atlasin bir yarisinin oksipital
kemik ile birlestigini gésteren olgular da bildirilmistir (8).
Gholve ve arkadaslarinin C1 asimilasyonunu ii¢ zona ayira-
rak olusturduklari siniflamay1 gosteren ¢alismalarinda, KSB
konjenital anomalilerinin en iyi BT ile gériintiilenebilecegi
ve fleksiyon/ekstansiyon manyetik rezonans goriintiileme-
sinin (MRG) de 6zellikle fonksiyonel posterior fossa hacmi
kiigtikliigiinii en iyi gosteren tetkik oldugu goriisii payla-
stlmustir (3). CO ile Cl'in fiizyonu sonug olarak KSB'deki
ilk hareketli segmentin C1-C2 bileskesi olmasina neden
olur. Béylece bu bolgedeki harekete bagli stres artar. Artan
strese bagli olarak atlantoaksiyel instabilite goriiliir. Baziler
invajinasyon (Sekil 2), Klippel-Feil sendromu, Chiari tip 1
malformasyonu ve servikal stenoz C1 asimilasyonu ile bir-
likte gorilebilmekeedir. Atlasin oksipitalizasyonu myelopati
ve norolojik sekel ile sonuglanabilmektedir (3). Olgular ¢o-
gunlukla t¢tincti ve dérdiincii dekatta semptomatik olma
egilimindedir (8). Tedavide temel strateji instabilitenin
giderilmesi oldugundan asimile olmus atlasa bagl gelisen
instabil segmentin fiizyonu en iyi secenektir. Bu amacla
C0-C2-C3 fiizyonu yapilabilir. Cerrahi tedavi planlanirken,
bu patolojiye eslik eden diger konjenital ya da edinilmis
anomalilerin de siklikla gérildigi distiniildiigiinde, insta-
bilitenin rediikte edilebilir olup olmadigi veya flizyona ek
olarak dekompresyon ihtiyaci olabilecegi goz ard: edilme-
melidir.

Diger Atlas Anomalileri

Atlasin ¢ok nadir goriilen diger konjenital patolojileri
arasinda anterior veya posterior arkusun displazileri
sayilabilir. Bu ¢ok nadir patolojiler; 6zellikle stabilitede en
onemli fakedrlerden biri olan transvers ligaman etkilenimi
oldugundan anterior arkus displazisi veya agenezisi olmak
lizere; posterior arkus displazisi veya agenezisi, instabilite
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Sekil 1: Atlas asimilasyonunun BT goriintiisii. A) Sagital planda siyah ok ile isaretli alanda asimile olmus CI’in posterior arkusu

goriilmekee. B) Koronal planda atlas oksipitalizasyonu sonrast asimile olmus atlasin C2 siiperior faseti ile olusturdugu eklem bilateral

goriilmekee. C) Aksiyel kesitte asimile olmus atlasin bilateral kondiller ile fiizyonu ve anterior arkusu goriilmekte.

Sekil 2: Adas asimilasyonu olan hastanin MRG incelemesinde

sagital planda baziler invajinasyonun da atlas asimilasyonuna eslik
ettigi gorillmekee.

olusturarak nérolojik etkilenime neden olabilmektedir (17).
Eger anterior ve posterior arkuslar fiizyona gitmeyip bifid
olarak kalirsa lateral masslarin lateralize olmasi nedeniyle
instabilite gelisir. 3 yas alunda bu patoloji konservatif
olarak tedavi edilebilebilir ancak 4 yas iizerinde artrodez
gerekmektedir.

Aksis Malformasyonlari

Odontoidin karmasik embriyolojik gelisiminde meydana
gelen hatalar sonucu denste bircok gelisimsel patoloji
goriilebilir. Proatlas ve densin fiizyon defekti ossikulum

terminale olarak adlandirilir. Ossifikasyon merkezlerindeki
gelisimsel patolojilere bagli dens hipoplazisi ve agenezisi
goriilebilmekeedir. Yine odontoidin konjenital olarak
C2den ayr1 bir kemik parca seklinde oldugu os odontoideum
da C2’nin malformasyonlari arasindadir. Bu patolojilerde
ligaman kompleksinin yetmezligine bagli olarak instabilite
olusabilir.

Ossiculum Terminale Persistans

Bergman fraktiirii olarak da bilinen bu patoloji siklikla
tip 1 odontoid frakeiirii ile karistrilabilen ve odontoid

defekti

nedeniyle olusan konjenital bir anomalidir (15). Sekonder

progesin  apikal kemiklesmesindeki  fiizyon
ossifikasyon merkezinin fiizyonu normalde 12 yagina kadar
gergeklesmektedir ancak bu patolojide fiizyon olusmamustir
(16). Bu anomali, instabilite olusturmayacag icin cerrahi

gerektirmez.
Odontoid Hipoplazisi veya Aplazisi
Odontoidin  displastik  degisiklikleri

konjenital anomalilerdendir ve hi¢ olusmamasi yani aplazisi

nadir  goriilen
veya kiiciik ve belirgin olmayan bir odontoid proges
seklinde goriilmesi yani hipoplazisi seklinde goriiliir. Bu
anomalilerin klinik 6nemi, hipoplazinin boyutuna bagli
olarak transvers atlantal ligaman ile iliskisi nedeniyle
atlantoaksiyel instabilite olusturabilmesidir (18). Instabilite
varliginda C1-C2 fiizyon ile segmentteki stabilite saglanir.

Os Odontoideum

Os odontoideum, C2’nin bazisinden veya odontoid pro-
cesten ayrik bir kemik parcasi olarak tanimlanabilir (2,5,9).
Bu ayrik kemik yapinin radyolojik goriintimiinde yumugak
kortikal sinirlart vardir ve normal odontoid proges seviye-
sinde (ortotopik) yerlesik olabilecegi gibi bazioksiput ve
foramen magnum diizeyinde (distopik) klivusla birlesmis
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sekilde de bulunabilmektedir (2,9,15). Os odontoideumun
enfeksiyon veya perinatal/postnatal travmaya sekonder
edinilmis bir patoloji mi yoksa odontoidin gelisimsel defek-
tine bagli konjenital bir patoloji mi oldugu konusu halen
tartugmalidir (2,9,18). Temelde yatan nedenin &tesinde,
os odontoideum, KSB instabilitesi olusturabilecegi icin
norosiriirjikal acidan hastaligin tedavisi ve takibi yapilma-
lidir. Hastalik, klinik acidan higbir belirti vermeyebilecegi
gibi olgularin kliniginde, bas ve boyun agrisi, myelopatik
duyusal ve motor bozukluklar, kradiyopulmoner sistem
etkilenimi, alt kranial sinir arazi, bagirsak ve mesane dis-
fonksiyonlari, tetrapareziye varan motor kuvvet kayiplari,
agrt duyusu kaybi, allodini, hiperestezi ve hiperaljezi gibi
bircok belirti ve bulgu goériilebilmekeedir. Ayrica vertebral
arterin kivrilmasina bagli vertebraobaziler sistem enfarktlar
da goriilebilmektedir (7). Tani amagli direkt grafi, bilgisa-
yarli tomografi (BT) ve MRG siklikla kullanilan yontem-
lerdir. Instabilitenin degerlendirilebilmesi amaciyla gekilen
fleksiyon ve ekstansiyon grafileri dnemini korumakeadir.
Klinik belirtiler, etiyolojiden bagimsiz olarak odontoid
procesin dinamik grafilerde sagital plandaki hareketinin
4.5 mmden fazla oldugu hastalarda gériilmektedir (19).
Ayrica bagin fleksiyonda ve ekstansiyonda gekilen BT leri
de instabilitenin degerlendirilmesinde degerlidir (5). Tan:
asamasinda goriilmiistiir ki C1 asimilasyonu veya C1 arkus
defekdleri gibi kemik anomalileri siklikla bu patolojiye eslik
etmekeedir (5,18). Hastaligin ayirici tanisinda odontoid
progesin akut frakeiirleri ilk akla gelen patolojilerdir. Os
odontoideum; hipoplazi gdsteren bir odontoid proges ile
arasinda transvers bir bosluk olan, gevresel kortekse sahip
bir kemik parca seklinde karakterizedir ve ayni zamanda
gecirilmis travma hikayesinin olmamasi, keskin frakeiir hat-
larinin goriilmemesi ve C1 anterior tiiberkiiliinde skleroz
ve hipertrofi varlig1 os odontoideum lehine degerlendirilir
(7). Tedavide temel prensip instabilitenin giderilmesi ve
noral kompresyonun ortadan kaldirilmasi olmalidir (19).
Buradan yola ¢ikilarak bazi durumlarda oksiputoservikal
fizyon uygulanabilecegi gibi cogunlukla C1-C2 posterior
stabilizasyon ve flizyon yeterli olmaktadir. Goel ve arka-
daslarinin ¢ok sayida olguyu igeren serilerinde bu hastalara
fiksasyon ve flizyonun yani sira atlantoaksiyel eklemin
agtlarak faset eklem distraksiyonu yapildig: bildirilmigtir
(5). Cerrahi prosediir seciminde instabilite dnemli bir
kriterken rediikte edilebilirlik de gozden kagirilmamalidir.
Odontoidin rediikee edilebildigi durumlarda stabilizasyon
teknikleri kullanilarak fonksiyonel dekompresyon saglana-
bilir. Rediikte olabilen lezyonlarin posterior yaklagimlarla
tedavisi miimkiinken rediikte olmayan belirgin anterior basi
varliginda transoral transfaringeal yaklasim, endoskopik

endonazal yaklasim veya {ist servikal anterior oblik yakla-
stm kullanilarak anterior dekompresyon uygulanmalidir.
Oksipitoservikal fiizyon; kemik parcanin klivusla fiizyon
yapmasi nedeniyle birlikte hareket etmesi sonucu noral bast
gercekleseceginden, fleksiyon ekstansiyon hareketinin feda
edilmesi pahasina, ortotopik yerlesimli os odontoideum
olgularinda uygulanir (18). Bu olgular, hareketin bir miktar
korunabilmesi amaciyla anterior yaklagimlar ile fiize olmug
kemik parcanin eksizyonu sonrast posterior C1-C2 fiizyon
uygulanarak da iki asamali bir operasyonla tedavi edilebilir
(18). Anterior dekompresyon sonrast gelisebilecek instabi-
lite posterior yaklasimi zorunlu kilar ancak pediatrik yas
grubunda, posterior flizyon cerrahisinin biiytimeyi etkile-
mesi ve postoperatif deformite gelisimine zemin hazirlamast
agisindan dikkadli planlanmasi gerekir (19). Klinik belirti
gostermeyen ve belirgin instabilite izlenmeyen, nérolojik
olarak intake, insidental saptanan olgularda takip segenegi
degerlendirilebilir.
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