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Resumo

Objetivo: o objetivo da presente pesquisa foi associar os aspectos anatdbmicos e clinicos da IB
por meio de achados em exames por imagem e correlacionar esses resultados a acuracia sobre
0 desempenho diagnostico da ressonancia magnética (RM) como método avaliativo para a
invaginacao basilar e outras anormalidades associadas. Método: Trata-se de um estudo de
revisdo da literatura. Para tanto, utilizamos na busca os descritores: Invaginagdo basilar;
Malformacdo; Juncéo craniovertebral (juntos e separados). No critério de selecdo optamos por
artigos completos, no periodo de: 2014 — 2021 (Gltimos 5 anos), nos idiomas: portugués e inglés.
As buscas foram realizadas nos bancos de dados: Scielo, Pubmed, Google académico. Os
artigos foram selecionados primeiramente por titulo, posteriormente por resumo, e por fim, por
leitura completa. Resultados: A Invaginacdo Basilar (IB) € a anormalidade mesodérmica mais
comumente encontrada entre as principais anormalidades da juncdo craniovertebral (JCV).
Caracteriza-se pela protuséo severa da coluna cervical no tronco encefalico por meio do forame
magno. Estudos acerca dessa tematica sdo grande importancia clinica, especialmente na regido
nordeste do Brasil, onde ha um grande indice de casos dessas malformacgdes. Observou-se que
a ressonancia magnética é considerada o padrdo ouro para avaliacdo de pacientes acometidos
com IB. A anatomia demonstrada através de imagens de RM sugere que os principais achados
sdo deslocamento superior do processo odontoide, inclinacdo exagerada do forame magno e
compressdo do tronco encefalico, que em alguns casos podem estar associados a um quadro de
malformacdo de Chiari. Desse modo, serd visivel a herniacdo das tonsilas cerebelares. A
corre¢do cirurgica geralmente é solicitada, porém essas intervencdes irdo depender do tipo de
neurodisplasia. Conclusdo: E perceptivel a importancia clinica e o saber aprofundado acerca
das malformaces da juncao craniovertebral, para que exista uma boa abordagem cirdrgica e a
melhora da qualidade de vida do paciente.

Palavras-chave: Invaginacao basilar; Malformagéo; Juncéo craniovertebral.
Area Tematica: Inovacdes e Tecnologias na Area Clinica e Cirurgica
Modalidade: Trabalho completo
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A juncdo craniovertebral (JCV) € o complexo anatomofuncional que marca a transicao
entre o cérebro e a medula espinhal e que envolve o forame magno, sendo composta pelo 0sso
occipital, primeira e segunda vértebras cervicais, bem como alguns ligamentos importantes e
outras estruturas vasculares e neurais. Dessa forma, por se tratar de uma regido de bastante
complexidade, pode estar sujeita ao acometimento de anormalidades conformacionais,
congénitas ou adquiridas, como platibasia, malformacéo de Arnold Chiari e invaginacéo basilar
(MARINI et al., 2017; DO VALE et al., 2019; SILVA et al., 2020).

A Invaginacao Basilar (IB) é a malformacdo mesodérmica mais comum da juncédo
craniovertebral, que consiste em uma insinuagdo da coluna cervical em direcdo a base do cranio.
Esté subdividida em dois tipos, o tipo A: acontece quando ha invasdo do processo odontoide
(dente do axis) pelo forame magno; o tipo B ocorre quando as duas primeiras vértebras cervicais
ascendem de forma conjunta, trazendo a compressao do tronco encefalico (TE). Esse tipo de
anomalia é geralmente frequente na Asia e no nordeste brasileiro. Vale salientar que a IB do
tipo B apresenta a quase totalidade dos casos nessa regido do Brasil, ja na india, quase metade
dos casos é de invaginacdo basilar do tipo A. Em alguns casos, na IB do tipo B, nota-se
malformacdo de Chiari associada (BARRETO et al., 2017; MIRANDA et al., 2017; DE BRITO
E SILVA et al., 2020).

Muitos autores atuais ainda continuam a confundi-la com a platibasia, servindo de
indices radioldgicos errdneos para o diagndstico de invaginagdo da base do cranio. Quanto as
malformacdes nervosas associadas, basta referir a falta de precisao que subsiste sobre o conceito
da sindrome de Arnold Chiari, numerosas vezes associada as deformidades dsseas da transicédo
cranio-raqueana. O conhecimento adquado sobre essa patologia se faz necessario dado o carater
polimorfo da sintomatologia clinico-neurolégica da invaginacdo basilar, onde muitos
diagnosticos errdneos sao dados, confundindo-a com siringomielobulbia, esclerose multipla e
esclerose lateral amiotrofica (VIEIRA et al., 2018; NETO et al., 2018).

Diversas sdo as hipoteses de como ocorre o surgimento da IB. Existem a causa primaria,
que estd ligada por um desenvolvimento anormal do neuroesqueleto do axis, sendo
frequentemente associada a outras anomalias congénitas e a causa secundaria é causada por
afeccbes Osseas diversas, como osteomaldcia, osteogénese imperfeita, doenca de Paget,
displasia fibrosa e osteoporose. Em um dos primeiros estudos no que se diz respeito a
invaginacao basilar, mencionava-se que uma das principais caracteristicas visiveis de pacientes

acometidos com IB é um pescogo curto, em outros casos, podem ocorrer variagdes como: baixa



CONAIS

SOCEPIS
doity.com.br/conais2021

implantacéo capilar, delimitacdo na mobilidade da regido do pescoco, dor e limitagdo na regido
cervical (DO VALE et al., 2019; SHAH; SERCHI, 2016; CREMONESI et al., 2020).

Ainda que ndo existam tantos dados epidemioldgicos acerca dessas malformacoes, a

literatura encontrada evidencia que o nordeste brasileiro apresenta um panorama consideravel
de casos de pacientes acometidos por neurodisplasias da JCV. Relata-se uma maior incidéncia
em individuos com a idade entre 30 a 50 anos, sendo rara a ocorréncia de casos em criangas
(DO VALE et al., 2019).

Quando comecaram as investigacGes sobre patologias da JCV, o diagnostico por
imagem era realizado através de exames radiogréaficos simples, pois era o Unico método
disponivel na época. Mas esse método diagnostico apresentava diversas problematicas quanto
a qualidade da imagem e sobreposicéao de estruturas anatbmicas que por muitas vezes nem eram
0 objetivo do estudo. A medida em que as tecnologias foram avancando, novas possibilidades
surgiram para que as avaliacdes diagnosticas se tornassem mais seguras (NASCIMENTO et al.,
2018).

Na atualidade, a comprovacao diagndstica pode ser realizada através de andlises de
exames por imagem de exames radioldgicos mais complexos, como ressonancia magnética
(RM) e tomografia computadorizada (TC). A RM é considerada por diversos autores o exame
de radiodagnéstico padrdo ouro para avaliacdo desses tipos de patologia, pois, permite a
mensuracdo dos parametros craniometricos de normalidade, que s&o: angulo clivocanal (ACC),
0 angulo basal de Welcker (ABW) e a distancia do odontoide a linha de Chamberlain (DOLC),
bem como uma melhor vizualizacdo de estruturas que constituem a extensdo da juncéo
craniovertebral e fossa posterior (VIEIRA et al., 2018; NETO et al., 2018).

Embora assuntos relacionados com anormalidades da JCV sejam de suma importancia
clinica, os estudos que abordam essa tematica ainda se encontram bastante escassos, o0 que
serviu de incentivo para a realizacdo desse trabalho. Diante disso, 0 objetivo dessa pesquisa foi
correlacionar os aspectos anatdmicos, morfolégicos e clinicos de anormalidades da juncéo
craniovertebral, com énfase na invaginacdo basilar, associada ou isolada, além de fazer uma
comparacao radiografica a partir de achados imaginolégicos de ressonancia magnética por meio

de um estudo de revisdo de literatura.

2 METODO

Este estudo foi do tipo reviséo integrativa (RI) da literatura nacional e internacional com

abordagem retrospectiva em plataformas virtuais que disponibilizam colecGes selecionadas de
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Saude (LILACS®), Medical Literature Analysis and Retrieval System Online (MEDLINE®),

por meio da ferramenta de indexacao de publicagdes médicas (PubMed), e Scientific Electronic
Library Online (SciELO). Desenvolveu-se em etapas recomendadas por Mariano (2017):
identificacdo do tema e questdo de pesquisa, anélise de critérios para inclusdo e excluséo de
artigos cientificos; informacGes a serem extraidas dos estudos selecionados; avaliacdo dos
estudos incluidos; interpretacao dos resultados e apresentacdo da sintese do conhecimento.

Para tanto, foram utilizadas as perguntas norteadoras: “o que é a invaginacao basilar?
qual o desempenho diagndstico da ressonancia magnética para diagnéstico da IB? e de que
forma essa anormalidade se configura na imagem de RM?”

Foram utilizadas as seguintes terminologias cadastradas nos Descritores em Ciéncias da
Saude (DeCS): basilar invagination, Arnold-Chiari malformation, syringomyelia, platybasia,
hydrocephalus e brachycephaly (juntos e separados).

Os artigos foram selecionados primeiramente por leitura de titulo, posteriormente por
leitura dos resumos e por fim por meio de leitura completa dos artigos. A pesquisa e selecdo
desses estudos foram feitas de junho até outubro de 2020. Esquema contendo o fluxograma de

busca e selecéo dos artigos vinde na figura 1.

Figura 1. Esquema de captagdo e selecdo de artigos nas bases de dados.

Artigos selecionados apos
E— leitura dos titulos:

TRIAGEM

1588 em todas as bases de dados

IDENTIFICACAD

Artigos selecionados apos
leitura de resumos:

98 em todas as bases de dados

Artigos selecionados apos
leitura completa:

INCLUSAD

30 em todas as bases de dados

Fonte: elaborado pelos autores, 2021.
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Como critérios de inclusdo, foram selecionados artigos cientificos que contemplem o
tema em questao, os tipos de estudo foram: estudos e relatos de casos clinicos, revisdes de
literatura, ensaios iconograficos e estudo de coorte, com abordagem quantitativa e qualitativa,
indexados as plataformas no periodo de 2014 a 2020 (Gltimos sete anos). Como critérios de
exclusdo optou-se por artigos ndo relacionados com o tema, publicados anteriormente ao ano
de 2014, que ndo estavam escritos nos idiomas escolhidos, que ndo continham embasamento
entre metodologia e resultados coerentes e relevantes diante da tematica e que estavam

duplicados em bases de dados divergentes.

3 RESULTADOS E DISCUSSAO

Diante dos critérios estabelecidos na metodologia desse estudo, foram selecionados 30

artigos cientificos para a realizacéo do trabalho.

ANOMALIAS DA JUNCAO CRANIOVERTEBRAL

A Juncdo craniovertebral (JCV) é uma regido neuroanatdmica de passagem, formada
pelo osso occipital e pelas duas primeiras vértebras cervicais, o atlas e o axis. Esse esquema
esquelético envolve estruturas importantes dentro da configuracdo anatomofuncional do
Sistema Nervoso Central (SNC), como por exemplo, o tronco cerebral, o cerebelo e a por¢éo
proximal da coluna cervical. O atlas (C1) é uma vértebra da coluna cervical que é formada a
partir de dois arcos, um anterior e outro posterior, e duas massas laterais, essas massas possuem
estruturas denominadas faces articulares e processos tranversos. O axis (C2) possui um corpo
vertebral anterior, que tem um processo em forma de eixo, que pode ser chamado de dente do
axis ou processo odontoide. O atlas da origem a articulacdo atlanto-occipital, a partir do
momento em que se articula com os condilos do 0sso occipital. Inferiormente, o atlas se articula
com 0 axis por meio das suas faces articulares, dando origem a articulacdo atlanto-axial,
principal responsavel pela rotagédo lateral da cabeca (SHOJA et al., 2018; MANAIA, 2018;
MEDEIROS, 2019).

Para Lan e colaboradores (2018) a Malformacéo de Arnold-Chiari (MC), Platibasia,

Braquicefalia, e mais especificamente, a Invaginagao Basilar (1B), s&o as principais anomalias
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que podem comprometer a regido da Juncdo Craniovertebral, onde todas as primeiras podem

claramente estar associadas a IB.

A Sindrome de Arnold Chiari (MC) € uma das principais malformacdes da JCV em
adultos, e caracteriza quatro anomalias raras que tem ligacdo direta com a base do créanio.
Essa patologia se configura pela herniagdo congénita ou adquirida do cerebelo por meio do
forame magno, trazendo como resultado, a compresséo do tronco cerebral. A MC pode estar
subdividida em quatro tipos: Tipo I, Il, 1l e IV, onde o0 quadro de acometimento pode causar
alteracBes graves e ocasionar problemas severos. Ha algum tempo vem se estudando a
Malformacdo de Arnold Chiari, e sua implicacéo clinica que esta relacionada com a reducao
da fossa posterior (FP), no entanto, como a IB pode esta fortemente associada com essa
malformacdo, o comprometimento da FP pode ser ainda maior. Para Pinter et al., (2016) a
platibasia é definida como o achatamento da base do cranio. Estudos cientificos de
pesquisadores da area puderam comprovar que se encontra uma forte correlacdo entre a
platibasia e a invaginacdo basilar, onde para alguns pesquisadores, a platibasia esta mais
pertinente as caracteristicas da invaginacdo basilar do tipo B, ainda que ndo possua
encadeamentos explicitos com a sintomatologia neuroldgica, entretanto, tem atividade
constante na delimitacdo da fossa posterior juntamente com a IB. A braquicefalia € um
fendtipo de cabeca, desse modo ndo possui definicdo patolégica, e possui um grande
panorama de casos na regido nordeste do Brasil e geralmente esta correlacionada com a
invaginacdo basilar, onde, quanto maior o indice craniano, maior sera a protusao cranial do
dente do axis, ou seja, uma forte associacao entre a hiperbraquicefalia e a invaginacao basilar
(CARVALHO NETO, 2017; DE MAGALHAES et al., 2017; QUEIROZ et al., 2017;
RIBEIRO, 2019).

Para Aragjo et al., (2017) além das anomalias supracitadas, algumas patologias
frequentemente podem estar associadas, sendo alguns exemplos a hipoplasia da foice do
cérebro, hipoplasia de tenda cerebelar, auséncia de septo peltcido, microgiria, anormalidades
do tentorio, anormalidades do aqueduto, hidrocefalia, cisto no forame de Magendie, lacuna
no cranio, hidromielia, platibasia, fusdo de vértebras cervicais, fusdo atlanto-occipital,
hemivértebras, escoliose, espinha bifida com meningocele ou mielomeningocele.

As anomalias da JCV podem ter algumas implicacGes clinicas e cirurgicas, pelo indice
do risco de compressdo Ossea sobre a transicdo bulbomedular, ocasionando distirbios
motores como hemiparesia, distlrbios sensoriais compressivos de estruturas como o tronco
encefélico e alguns nervos cranianos. Além disso, essas alteracdes forcam a JCV a ficar em

posicao de cifose excessiva, 0 que pode comprometer a vascularizacao local e provocar dores
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musculares e esqueléticas. O diagndstico desses disturbios tem uma contribuicéo valiosa por
meio de métodos de imagem (NASCIMENTO et al., 2018; SILVA et al., 2016).

O predominio de pacientes com IB e MC, isoladamente ou em associagéo, entre si e

com siringomielia, esta de acordo com os dados encontrados na literatura, reafirmando o
achado de que a IB é uma patologia frequente no nordeste brasileiro (DO NASCIMENTO et
al., 2016; NASCIMENTO et al., 2018; DO VALE et al., 2019).

INVAGINACAO BASILAR E O DIAGNOSTICO POR IMAGEM

Inicialmente, o método radioldgico mais acessivel para diagndstico dessas anomalias
era a radiografia convencional. Contudo, com o avanco das tecnologias, novas op¢des foram
surgindo, como a tomografia computadorizada (TC), chegando até a ressonancia magnética,
que permite uma visualizacdo satisfatéria quanto as estruturas da JCV (JAIN et al., 2016;
GOEL, 2017; FUTNER et al., 2016).

O principal beneficio da RM em relacdo a TC, é justamente no que se diz respeito a
melhor demonstracdo de estruturas neurais, em conjunto com o esqueleto, além disso, ambas
evitam a sobreposicdo de estruturas vistas em exames de radiografia simples. Entretanto,
estudos de validacdo do uso dos antigos parametros craniométricos radiograficos como ACC,
ABW e DOLC, em exames de RM, e suas respectivas reprodutibilidades sdo escassos na
literatura (XU, 2016; SILVA et al., 2020)

O exame de ressonancia magnética (RM) pode ser aplicado em diversas areas, como
na fisica, quimica, engenharia e medicina. A mesma tem, sobretudo, participacdo
imprescindivel na analise de estruturas anatdbmicas no sentido de identificar e diagnosticar as
mais diversas patologias de um corpo humano, ja que possui fun¢Ges mais complexas do que
0S exames convencionais, sem nenhuma necessidade de que o paciente submetido ao exame
seja exposto a algum tipo de radiacdo ionizante, o que de certa forma pode ser um aspecto
favoravel nesse sentido. A RM tem um grande potencial para o diagndstico da invaginacao
basilar, por analisar de forma criteriosa as estruturas constituintes da regido anatbmica da
JCV, onde, seu diagndstico seguro, identificacdo da possivel etiologia e as avaliacBes de
tratamento que sdo definidas de acordo com o tipo de IB, podem interferir de forma
significativa a qualidade de vida dos pacientes (LOBAO et al., 2020; BASTOS, 2020).

Os parametros da JCV podem ser inseridos em grupos de acordo com a estrutura

anatdmica avaliada. Levando em consideracdo 0s principais parametros encontrados na
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literatura, alguns deles mensuram a projecdo superior do processo odontoide, sdo eles: a

distancia do &pice do odontdide para a linha de Chamberlain (DOLC), distancia do apice do
odontdide para a linha de McGregor (DOMG), e o0 angulo clivo-canal (ACC); os empregados
na avaliacdo da conformacdo da base do cranio sdo representados pelo angulo basal de
Welcker (ABW) e o angulo de Boogaard (ABO) (NASCIMENTO, 2019).

Muitos dos parametros craniométricos que eram utilizados na detecgdo de anomalias da JCV
foram primeiro propostos ha véarias décadas em imagens de radiografia convencional, que
demonstravam somente estruturas 6sseas. O posicionamento do paciente era sujeito a
angulacdo, e apenas uma imagem frontal e uma imagem lateral Gnica geralmente estavam
disponiveis em exames de cabeca. Além disso, pontos de referéncia 6sseos eram, as vezes,
dificeis de visualizar, devido a sobreposicdo de estruturas que ndo deveriam ser o objetvo do
estudo. Outras problematicas relacionadas com a qualidade das imagens obtidas eram
relatadas, 0 que incapacitava, de certa forma, a vizualizacdo anatomica (FRADE et al., 2017;
DE BRITO SILVA et al., 2020; VASCONCELOS et al., 2020).

Além de trazer contribuicGes acerca do diagndstico, os métodos de craniometria da
JCV tém sido utilizados para a conducao de diversas pesquisas sobre o assunto, e também
investigar suas relagdes anatdbmicas e prognostico pos-cirurgico (HENDERSON et al., 2017;
LAN et al., 2018).

Mesmo diante de toda relevancia clinica da craniometria para a avaliacdo e
quantificacdo da IB, alguns resultados sobre a acuracia diagnostica daqueles parametros
classicos ainda sdo pendentes na literatura, onde, desde as primeiras descri¢des na radiografia
os limites de normalidade tém sido divergentes. A auséncia de um consenso pode estar
associado a diversas abordagens metodoldgicas dos estudos, como por exemplo, a
padronizacdo dos critérios de amostragem e ao método de imagem utilizado, que na maioria
dos estudos, tém sido utilizados os exames de ressonancia magnética (NASCIMENTO,
2019).

No inicio dos estudos sobre a invaginagdo basilar, quando Chamberlain (1939)
realizou a descrigdo da linha que envolvem as regides palato-occipital, a qual recebe o seu
nome, varios outros recursos foram propostos (MIRANDA et al., 2017). Entretanto, os
critérios craniométricos utilizados para mensurar a DOLC s&o utilizados até hoje, onde, €
considerada uma das melhores medidas para avaliagéo da JCV.

No que se diz respeito ao exame de ressonancia magnética para diagnostico da IB,
quase sempre a sequéncia de pulso utilizada é de T1 sagital volumétrica e isotropica. Ha

registros na literatura de que quando o aparelho de RM é de baixo campo, as limitacfes
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teciduais sdo compensadas com um tempo de aquisicdo maior. O corte seccional mais

utilizado é o sagital, que melhor demonstra o &pice do processo odontdide e demais
referéncias craniométricas necessarias para a mensuracdo dos testes craniométricos
(NASCIMENTO, 2018).

Os resultados indicados por Nascimento (2019) mostraram que 0S parametros
classicos de Chamberlain (DOLC) e Boogaard (ABO) apresentaram um melhor desempenho
para detectar a IB. Isso ndo foi surpreendente visto que aqueles parametros sdo empregados
na avaliacdo da IB héa vérias décadas, desde as primeiras descobertas acerca dessa patologia.
Um fator que pode ter contribuido para a forte confiabilidade no presente estudo é o fato de
as medidas terem sido realizadas na RM, que oferece resolucdo espacial dos marcos
anatdmicos da JCV, permitindo a reproducdo precisa das medidas. Os outros métodos
craniométricos, DOMG, ACC e ABW, tambem foram testados e se demonstraram eficazes,
tendo assim sua importancia na avaliacdo e radiodiagnéstico de malformagbes como a IB,
todavia, 0 ABO e DOLC apresentaram uma maior acuracia.

Nas evidéncias encontradas nos trabalhos realizados por Do Nascimento et al., (2016)
e Nascimento et al.,, (2018), foram identificados poucos estudos em RM sobre
reprodutibilidade de parametros craniométricos da JCV. Em um estudo realizado por Silva et
al., (2020), pesquisadores puderam analisar a reprodutibilidade intraobservador e
interobservador do angulo cervicomedular, que também é utilizado como método para
avaliacdo do risco de compressdao da medula espinhal. O angulo cervicomedular é
caracterizado como um angulo formado pela intersecdo de linhas tracadas paralelamente a
superficie anterior da medula e do tronco cerebral. Nesse estudo, a média foi de 158,46°,
sendo essas medidas altamente confiaveis (DE BRITO SILVA et al., 2020).

4 CONCLUSAO

Diante do exposto, é perceptivel a importancia clinica e o saber aprofundado acerca das
malformacgdes da jungdo craniovertebral, nos seus mais diversos pardmetros: anatomia,
diagndstico, avaliagdes e tratamento. Desta forma, pode haver o desencadeamento de novas
abordagens diante do quadro de acometimento, trazendo assim uma melhoria na qualidade de
vida de pacientes portadores dessas anormalidades.

E importante justificar a utilizacdo imaginoldgica da ressonincia magnética como

método criterioso no diagndstico de IB, ressaltando que a falha diagnostica ou até mesmo o
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diagnostico tardio pode acabar trazendo sequelas incapacitantes e permanentes em

consequéncia da compressao cronica de estruturas nervosas constituintes da JCV.
Entretanto, sabe-se que essa tematica é um assunto de poucas referéncias na literatura.
Por este motivo, novos estudos podem trazer contribui¢cdes consideraveis para pesquisadores e

medicos que no seu dia a dia lidam com essa questao.
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