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RESUMO

Introducao: A alteracdo no alinhamento atlantoaxial em criancas com sindrome de Down pode
estar associada a dor, transtornos neuroldgicos, compressdo medular alta e até a morte subita.
Objetivo: determinar a prevaléncia de instabilidade atlantoaxial em criancas com sindrome de
Down e verificar a associacao entre a instabilidade atlantoaxial e a presenca de sinais e sintomas
desta alteracdo. Método: Estudo transversal que avaliou 21 criangas com sindrome de Down com
idade entre 3 e 5 anos. Nao foram incluidas criancas que realizaram cirurgia cervical e com patolo-
gias ndo associadas a sindrome. Foram investigados sexo, idade e raga da crianca e a presenca de
sinais sugestivos de instabilidade atlantoaxial segundo relato dos cuidadores, como dor no pescoco,
dificuldade de andar, fraqueza em membros inferiores, cansacgo, dificuldade de equilibrio, inconti-
néncia fecal e urinaria e vomito em jato. As criancas foram submetidas a radiografia da coluna
cervical em perfil em trés posicdes: neutro, flexdo e extensdo, sendo considerada instabilidade
atlantoaxial quando a distancia atlas-odontoide era igual ou maior que 4,5 milimetros. Resultados:
A prevaléncia de instabilidade atlantoaxial na populagdo estudada foi de 9,5%. Nao foi verificada,
pelo teste Qui-quadrado, associacdo estatisticamente significativa entre os sinais sugestivos e a
presenca de instabilidade atlantoaxial (p-valor>0,05). Conclusdo: A instabilidade atlantoaxial pos-
sivelmente ndo tem associacdo com os seus sinais sugestivos.

Palavras-Chave: sindrome de Down, instabilidade articular, articulacdo atlantoaxial, raios X,

prevaléncia.

INTRODUGCAO

A sindrome de Down é caracterizada como
uma condicdo genética que ocasiona retardo men-
tal e alteracGes dismorficas como brachycephaly,
inclinagdo palpebral superior, prega palmar Unica,
boca e orelha pequenas, lingua protrusa e aumen-
to do espaco entre o primeiro e segundo podo-
dactilos®.

Outras caracteristicas comuns a sindrome sao
as alteracdes neuromusculares e osteoarticulares,
destacando-se a hipotonia muscular, diminuicdo de
forca, frouxiddo ligamentar e hipermobilidade arti-
cular'. A hiperfrouxiddo ligamentar e a hipotonia
generalizada sdo caracteristicas que, na sindrome
de Down, contribuem para a alteracdao do alinha-
mento no segmento atlantoaxial'?.

A instabilidade atlantoaxial é definida como
uma maior mobilidade da primeira vértebra cervi-
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cal, o atlas, sobre a segunda, o axis?. A relacdo
entre a sindrome de Down e esta alteracdo foi des-
crita por Spitzer em 1961%5. Na maioria dos casos
a instabilidade atlantoaxial ocorre de forma
assintomatica*, sendo que apenas 1% a 2% dos
individuos com esta alteragdo apresentam os si-
nais e sintomas de comprometimento neuroldgico
secundario a compressdo medular, tais como, fadi-
ga facil, dificuldade em deambular, alteracGes da
marcha, dor na regido do pescoco, diminuicdo da
mobilidade cervical, torcicolo, déficits sensoriais,
espasticidade, entre outros.

A alteracdao no alinhamento do segmento
atlantoaxial pode estar associada a dor, transtornos
neuroldgicos, compressao medular alta e, em alguns
casos, pode ocasionar morte subita. Embora na maio-
ria dos individuos com sindrome de Down a instabi-
lidade atlantoaxial seja tratada de forma conserva-
dora e acompanhada periodicamente, em algumas
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situagcdes nas quais existem alteragbes neuroldgi-
cas, a indicagdo cirurgica se faz necessaria*.

E imprescindivel que os profissionais de sau-
de se preocupem com a presenca desta alteracao,
ja que a pratica de atividades fisicas que exijam
flexao cervical forcada pode ocasionar subluxacdo
ou luxacdo das vértebras, podendo resultar em com-
pressdao da medula espinhal*>.

Deste modo, criancas com sindrome de Down
com evidéncias de instabilidade atlantoaxial devem
ser submetidas rotineiramente a acompanhamen-
to radiografico da coluna cervical antes de libera-
das para a pratica de esportes*s. Além disso, faz se
necessario um programa educacional destinado aos
profissionais de salde, em especial fisioterapeu-
tas, para conscientizacdo das condutas terapéuti-
cas, a fim de evitar os manuseios ou posiciona-
mentos que possam proporcionar algum risco para
a crianga durante o tratamento®.

Segundo a Sociedade de Pediatria do Rio de
Janeiro, a crianga com sindrome de Down necessi-
ta ser assistida desde os primeiros meses de vida
pelos médicos pediatras, que devem visar o diag-
nostico precoce e condutas adequadas’.

Logo nos primeiros meses de idade, os pedi-
atras precisam orientar os cuidadores quanto as
possiveis alteracdes secundarias a sindrome, como
cardiopatias, atraso do desenvolvimento motor,
déficit neuroldgico, auditivo e visual?, e encaminhar
aos profissionais especialistas. Além disso, o pedi-
atra precisa adotar como conduta rotineira na ava-
liagdo da crianca com sindrome de Down a investi-
gacao radiografica da coluna cervical em perfil para
avaliacao da articulacdo atlantoaxial’.

Dar énfase ao diagndstico de instabilidade
atlantoaxial em criangas com sindrome de Down
reforca o direito destas de receber uma reabilita-
gdo adequada®, assim como, reafirma os principios
do Sistema Unico de Salde num contexto de valo-
rizacdo da atencdo a saude da crianga®. A identifi-
cacao da instabilidade possibilita 0 encaminhamento
ao servigo especializado e um tratamento individu-
alizado>.

Segundo Costa e Herrero!?, uma crianca com
sindrome de Down tende a receber o mesmo tipo
de terapia que uma crianga com atraso ou altera-
cOes do desenvolvimento motor, semelhantes em
termos de apresentacao clinica. Esses autores des-
tacam a importancia da escolha de abordagens te-
rapéuticas especificas, assim como a otimizacgdo de
estratégias individualizadas para essa populagao.

Assim, o objetivo é estimar a prevaléncia de
instabilidade atlantoaxial em criangas com sindro-
me de Down e verificar se ha associagdo entre esta
alteragdo e seus sinais e sintomas especificos, como
dor no pescoco, dificuldade de andar, fraqueza em
membros inferiores, cansaco, dificuldade de equili-
brio, incontinéncia fecal e urinaria e vomito em jato.

METODO

Trata-se de um estudo descritivo, de cara-
ter transversal, que contou com a participacao
de criancas com diagndstico médico de sindrome
de Down, com idade entre trés e cinco anos. A
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restricdo da faixa etaria estudada segue o reco-
mendado pela Academia Americana de Pediatria,
que afirma a necessidade de uma avaliacao radio-
l6gica nesta faixa etaria em pacientes com sin-
drome de Down?®.

Ndo foram incluidas criancas que realiza-
ram cirurgia cervical e com patologias ndo asso-
ciadas a sindrome. Inicialmente, os responsaveis
pelas instituicdes de referéncia em tratamento de
criancas com sindrome de Down (publicas e pri-
vadas) do municipio de Juiz de Fora foram
contatados pela equipe de pesquisadores deste
estudo, e apds tomarem conhecimento desta pes-
quisa, forneceram seu banco de dados aos pes-
quisadores deste estudo.

Foram convidadas a participar, vinte e duas
familias que estavam sendo acompanhadas por
essas instituicoes através de até trés tentativas de
contato telefénico. Todos os responsaveis cadas-
trados aceitaram participar da pesquisa, sendo que
apenas uma familia contida no banco de dados ndo
participou, devido ao falecimento da crianca. Des-
ta forma, os responsaveis pelas criangas foram con-
vidados, via telefone, a participarem do presente
estudo e, ao aceitarem, foi agendado data e hora-
rio para avaliagdo clinica e radioldgica.

No dia da avaliacdo, os cuidadores, primei-
ramente, receberam explicacdes sobre os procedi-
mentos do estudo e os riscos do exame de raios-X,
assim como, a sua importancia para diagndstico
precoce de alteragdes na regido da articulacao
atlantoaxial e suas possiveis implicacGes na vida
da crianca.

Esta pesquisa recebeu parecer favoravel para
a sua realizagdo (nimero 216/2011) e os respon-
saveis assinaram o Termo de Consentimento Livre
e Esclarecido.

Os dados da crianca (sexo, idade e raga), as-
sim como a presenca de sinais sugestivos de insta-
bilidade atlantoaxial, como dor no pescoco, dificul-
dade de andar, fraqueza em membros inferiores,
cansaco, dificuldade de equilibrio, incontinéncia fe-
cal e urinaria e vomito em jato, foram obtidos atra-
vés de uma entrevista com o cuidador e armazena-
dos em um formulario por uma das pesquisadoras
do estudo. Esta ndo tinha acesso a dados referentes
ao possivel diagnodstico de instabilidade atlantoaxial
realizado por avaliagdo radiografica anteriormente,
assim como, desconhecia o resultado do exame
radiografico realizado neste estudo.

Posteriormente, as criancas foram submeti-
das a radiografia da coluna cervical em perfil em
trés diferentes posigdes: neutro, flexdo e exten-
sdo, de acordo com o método proposto pelo Comi-
té Paraolimpico Americano'! e pela Academia Ame-
ricana de Pediatria’ e de acordo com todas as
normas de protecdo citadas pelo manual Guidelines
on Best Practice in the X-Ray Imaging of Children*?.

As radiografias foram avaliadas por um mé-
dico radiologista, que realizou previamente um teste
de confiabilidade intra e inter examinadores (com
os demais radiologistas do Servico) para calculo do
indice de concordancia, obtendo confiabilidade su-
perior a 0,80. Nas trés incidéncias radiograficas
(neutro, flexdo e extensdo) a analise foi feita a partir
de uma linha perpendicular tragada da extremida-
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de inferior do arco anterior da primeira vértebra
cervical (atlas) até a face anterior do processo
odontoide®.

Embora a literatura seja divergente quanto
ao valor adotado para se considerar a distancia
atlas-odontoide como normal, para este estudo o
valor considerado para diagnosticar a instabilidade
atlantoaxial foi quando igual ou maior que 4,5 mi-
limetros, assim como proposto pelo Comité
Paraolimpico Americano e pela Academia America-
na de Pediatriall. Esta avaliacdo e analise foram
realizadas de forma cega pelo radiologista partici-
pante da pesquisa sem que ele conhecesse 0s pos-
siveis sinais clinicos de instabilidade atlantoaxial
apresentado pelas criangas.

Os dados foram analisados no programa SPSS
14.0®. Primeiramente, foi verificado através do teste
de Shapiro-Wilk, que os dados ndo satisfaziam ao
critério de normalidade. Por isso, optou-se pela
aplicacdo de técnicas ndo paramétricas para verifi-
car a significancia das associacoes.

Foi realizada analise descritiva dos partici-
pantes incluindo idade, sexo e raca das criancas e
ainda foi descrito se apresentavam os sinais su-
gestivos de instabilidade atlantoaxial. Uma estima-
tiva pontual da prevaléncia de instabilidade
atlantoaxial foi feita através da razdo entre o nu-
mero de casos de instabilidade atlantoaxial exis-
tentes na amostra estudada e o numero de crian-
cas avaliadas. Por fim, para verificar a associagao
entre os sinais sugestivos de instabilidade
atlantoaxial com presenca desta alteragao, foi uti-
lizado o teste Qui-quadrado (c?). Para todas as ana-

Journal of Human Growth and Development, 2015; 25(2): 151-155

lises estatisticas foi considerado o indice de signifi-
cancia o, = 0,05.

RESULTADOS

Participaram deste estudo 21 criangas com
sindrome de Down, sendo 52,4% do sexo masculino,
com média de idade igual a 3,95 anos (desvio padrao
de 0,86) e com predominio da cor branca (81,0%).

Apenas duas criangas apresentaram instabi-
lidade atlantoaxial (distancia atlas-odontdide igual
ou maior que 4,5 milimetros), indicando uma pre-
valéncia de 9,5% desta alteragcdao na amostra estu-
dada. Além dessas, foram encontradas uma crian-
ca com hipodesenvolvimento do processo odontoide
e outra com espondilolistese em C3-C4.

Algumas criangas demonstraram sinais su-
gestivos de instabilidade atlantoaxial, segundo re-
lato dos cuidadores, sendo os mais comuns a in-
continéncia fecal e urinaria (61,9%), dificuldade
de andar (23,8%), problemas de equilibrio
(14,3%) e cansaco (14,3%), seguidos por dor no
pescoco (4,8%) e fraqueza em membros inferio-
res (4,8%). Outros sinais descritos na literatura,
como epilepsia, movimentacao limitada da cabe-
ca e tontura, ndo foram encontrados na amostra
deste estudo.

Nao foi verificada, através do uso do teste
Qui-quadrado (c?), associacdo estatisticamente sig-
nificativa entre os sinais e sintomas sugestivos de
instabilidade atlantoaxial apresentado pelas crian-
cas com a presenca desta alteracao, conforme pode
ser visualizado na Tabela 1.

Tabela 1: Associagao entre a Instabilidade Atlantoaxial e presenca de sinais e sintomas sugestivos

Signs and symptoms suggestive of
Atlanto-axial Instability

Dor no pescogo

Sim

Nao

Dificuldade de andar
Sim

Nao

Fraqueza em membros inferiores
Sim

Nao

Cansacgo

Sim

Nao

Dificuldade de equilibrio
Sim

Nao

Incontinéncia Urinaria e Fecal
Sim

Nao

Vémito em jato

Sim

Nao

Classification X p-value
<4.5 >4.5

1 > 0,11 1,00
18 0

4 0,84 0,43
15 1

1 0 0,11 1,00
18 2

3 0 0,37 1,00
16 2

3 0 0,37 1,00
16 2

13 0 3,59 0,13
6 2

5 0 0,69 1,00
14 2

Legenda: p-valor = nivel de significancia estatistica; x2 = valores do teste Qui-quadrado; Classificagdo < 4,5 milimetros
indicativo de auséncia de instabilidade atlantoaxial. Classificacdo > 4,5 milimetros indicativo de presenca de instabilidade

atlantoaxial.
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DISCUSSAO

Com o objetivo de determinar a prevaléncia
de instabilidade atlantoaxial em criangas com sin-
drome de Down e verificar se ha associacdo entre
esta alteragdo e seus sinais e sintomas especificos
foram encontrados prevaléncia de 9,5%, contudo
os casos foram todos assintomaticos, ndo apresen-
tando associacdo com os achados clinicos sugesti-
va desta alteracgao.

Quanto a investigacdo da presenca de insta-
bilidade atlantoaxial nas criangas com sindrome de
Down a literatura é bem vasta e controversa com
relacdo a prevaléncia desta alteragdo e a presencga
de sinais e sintomas clinicos.

De acordo com Barros Filho et al.* e Boechat
et al.> a instabilidade atlantoaxial acomete cerca
de 10 a 30% dos individuos com sindrome de Down,
sendo sintomatica em apenas 1 a 2% destes.
Merrick et al.'3, em seu estudo com 404 participan-
tes com sindrome de Down entre 0 e 19 anos de
idade constataram que 59 (14,6%) deles apresen-
taram instabilidade atlantoaxial, sendo que 53 pos-
suiam esta alteracdo de maneira assintomatica.

Casas et al.**, avaliaram 37 pacientes com
sindrome de Down na faixa etaria entre 5 e 47 anos,
3 deles apresentaram instabilidade atlantoaxial,
sendo esta assintomatica em todos os casos. Ja
Szpak et al.'®> investigaram a prevaléncia de insta-
bilidade atlantoaxial em individuos de 2,5 a 15 anos
de idade, verificando que, dos 30 participantes ne-
nhum apresentou distancia atlas-odontdide igual ou
maior que 4,5 milimetros.

Alguns dos sinais sugestivos de instabilidade
atlantoaxial, como dificuldade de equilibrio, incon-
tinéncia fecal e urinaria, fraqueza em membros in-
feriores e dificuldade de andar parecem ser peculi-
ares as criangas com sindrome de Down na faixa
etaria estudada (3 a 5 anos), o que torna dificil a
discriminacao dessas caracteristicas quanto a sin-
tomatologia especifica da instabilidade atlantoaxial.
Tal resultado corrobora com o estudo de Szpak et
al.’®> que embora ndo tenham encontrado nenhum
caso de instabilidade atlantoaxial em seus partici-
pantes, encontraram alguns sinais sugestivos como
desconforto cervical/torcicolo (6,6%), alteragdes de
controle esfincteriano (16,6%) e queixa de dor em
extremidade superior e inferior (3,3%).

Embora os membros da Divisdo Médica das
Olimpiadas Especiais, desde 1983, tenham deter-
minado que todo atleta com sindrome de Down deva
ser avaliado por exame radioldgico da coluna cer-
vical antes da pratica desportiva!?, alguns dados
da literatura vdo contra esta exigéncia.

Casas et al.’2 incentivam a pratica de espor-
tes para individuos com sindrome de Down, mes-
mo na presenca de instabilidade atlantoaxial e jul-
ga desnecessaria a triagem radioldgica preconizada
pela Divisdo Médica das Olimpiadas. Szpak et al.t®
corroboram com estes autores, salientando a au-
séncia de evidéncias cientificas que provem neces-
sidade de realizar o acompanhamento radiografico
nestes individuos.

Entretanto, instituicdes de grande respaldo
cientifico como a Academia Americana de Pedia-
tria, Comité de Genética da Academia Americana
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de Pediatria e o Comité Paraolimpico Americano
incentivam esta investigagdo radiografica e a jul-
gam essenciais como medida preventiva para esta
populagao**

Portanto, parece que o acompanhamento
radiografico em idade precoce se faz necessario a
estas criancas, como na faixa etaria abordada nes-
te estudo, considerando que a sintomatologia pode
ndo ter associacdo com estas alteragdes clinicas
sugestivas de instabilidade atlantoaxial, e a pratica
esportiva pode se tornar perigosa na auséncia des-
ta informagao.

De acordo com Ribeiro & Sa¢, averiguar a
presenca de instabilidade atlantoaxial em criangas
com sindrome de Down é importante para que se-
jam estabelecidas condutas adequadas em sua re-
abilitacdo evitando posicdes de exagerada flexao,
extensdo, rotacdo e giros forgados com a cabeca.

Outro fator que avigora os cuidados com a
investigacdo da instabilidade atlantoaxial nas cri-
ancas com sindrome de Down é a realizacdo de ati-
vidades esportivas, pois a escolha do esporte de-
pendera das suas condigbes fisicas e do exame para
deteccdo desta alteracdo'®. Considerando os ele-
vados indices de obesidade nessa populagdo!®'’, o
incentivo a pratica de atividade fisica e combate ao
sedentarismo sao fundamentais e devem ser
enfatizados de forma segura e baseada na investi-
gacao da instabilidade.

Nado foram encontrados na literatura traba-
Ihos realizados com a populagdo com sindrome de
Down restringindo a idade entre os 3 e 5 anos, con-
forme preconiza a American Academy Of
Pediatrics®®. Esta restricdo quanto a faixa etaria,
permitiu investigar a instabilidade atlantoaxial pre-
cocemente e ainda excluir possiveis falhas. Quan-
do em idades inferiores a 3 anos, as caracteristicas
da ossificagdo do atlas e do axis poderiam provo-
car erro de interpretacdo da distancia atlantoaxial
e do aspecto do odontoide, o que pode levar em
alguns casos, a repeticdo deste exame e, conse-
quentemente, a nova exposicdo da crianga® aos
raios-X. Vale destacar que os resultados deste es-
tudo sdo especificos da populagdo estudada, de
criancas com sindrome de Down abrangendo a fai-
Xa etaria de 3 a 5 anos, ndo podendo ser generali-
zado para a populacdao com idade superior.

Algumas peculiaridades desta pesquisa difi-
cultam a comparacdo de seus resultados com os
de estudos similares3-*>, como por exemplo, a res-
tricdo da idade dos participantes. Além disso, ape-
nas duas criancas possuiam instabilidade
atlantoaxial e estas ndao apresentaram a sintoma-
tologia clinica, o que dificultou a analise. No entan-
to, a prevaléncia desta alteragdo esta semelhante
ao descrito na literatura.

Destaca-se ainda a utilizacdo de um dese-
nho de estudo transversal ndao permitindo inferir
sobre desfechos futuros no possivel aparecimento
de sinais e sintomas, assim como, no surgimento
de possiveis alteragGes na coluna cervical. Uma
possivel limitacdo é o fato dos sinais sugestivos da
instabilidade atlantoaxial terem sido relatados pe-
los cuidadores, o que impdem o viés da memoria
ao estudo e, portanto, os resultados devem ser in-
terpretados com cautela.
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Os resultados apresentados apontam impor-
tantes questdes para a pratica clinica no que se
refere a presenca de instabilidade atlantoaxial em
criancas com sindrome de Down, o que podera nor-
tear novos estudos que realizem a rotina
radiografica e avaliem suas possiveis mudangas ao
longo do desenvolvimento dessas criangas. Tal fato
justifica a necessidade da avaliacdo e acompanha-
mento, por parte dos médicos pediatras, desde o
inicio do desenvolvimento e a importancia da reali-
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ABSTRACT

Introduction: A change in the atlanto-axial alignment in children with Down syndrome may be
associated with pain, neurological disorders, high spinal cord compression and sudden
death. Objective: To determine the prevalence of atlanto-axial instability in children with Down
syndrome and its association with the presence of signs and symptoms of atlanto-axial
instability. Methods: A cross-sectional study evaluated 21 children with Down syndrome aged between
3 and 5 years. Children who had undergone cervical spine surgery or who had diseases not associated
with this syndrome were excluded. Sex, age, ethnicity of the child and the presence of signs suggestive
of atlanto-axial instability, as reported by caregivers, such as neck pain, difficulty walking, weakness
in the lower limbs, fatigue, difficulty with balance, urinary and fecal incontinence and projectile
vomiting were studied. Children underwent a cervical spine X-ray in the lateral view in three positions:
neutral, flexion and extension. When the atlas-odontoid distance was equal to or greater than 4.5 mm,
atlanto-axial instability was diagnosed. Results: The prevalence of atlanto-axial instability in the
studied population was 9.5%. There was no significant association revealed in the chi-square test
between the signs suggestive of atlanto-axial instability and the presence of atlanto-axial instability
(p > 0.05). Conclusions: Atlanto-axial instability is possibly not associated with its suggestive signs.

Key words: Down Syndrome, Joint Instability, Atlanto-axial Joint, X-rays, Prevalence.



