Kraniyoservikal Bilegskenin Gelisimi ve Anomalileri
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Omurga, viicuda yapisal destek veren énemli bir organdir. icinden néral dokularin gectigi giivenli bir kanal islevi gérmektedir. Kraniyoservikal

bileske ise, kraniumu viicuda baglayan hayati bir gecis bolimuddr. Birgok farkli doku gruplarini barindiran anatomik fonksiyonel bir yapidir. Bu
bileskenin embriyolojik olarak gelisim basamaklarinin aksamasi bircok konjenital malformasyonu beraberinde getirmektedir.

Makale ile kraniyoservikal bileskenin embriyolojik gelisim basamaklari giincel yayinlar 1siginda gézden gegirilecektir. Kompleks bir yapi
olan kraniyoservikal bileskenin embriyolojik gelisimi ve ortaya ¢ikabilecek anomaliler gelisme basamaklarina gore degerlendirilecektir.
Kraniyoservikal bileske embriyolojisinin ayrintilandiriimasi, gelisim yollarinda meydana gelen aksakliklarin tespit edilmesi ile patolojinin tani
ve tedavisinde yeni modelleri gelistirebilmemize fayda saglayacaktir.
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ABSTRACT

The spineisanimportant organ, which contains the neural tissue in a secure channel and gives structural support to the body. The craniocervical
junction is a highly important part of the spine, combining the cranium with the body. This anatomical tissue contains many different functional
groups and any disruption during developmental stages of the embryo may cause congenital malformations. We reviewed the composition of
the craniocervical junction during embryological developmental stages by reviewing the recent publications. The complicated embryological
development and the final structure of craniocervical junction and anomalies will be evaluated. Better understanding the embryological
developmental stages of the craniocervical junction will help to determine the anomalies at early period of development and to develop new

diagnostic and treatment models.
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GiRiS
Kraniyovertebral bileske (KVB) anatomik bolge olarak essiz
bir morfoloji ile oksiputtan aksise miikemmel bir gegis g0os-
termektedir. Omurganin geri kalanindan hem islevsel ola-
rak, hem de gelisimsel olarak farklidir. Oksiput, atlas ve aksis
fonksiyonel bir yapi olan KVB'yi olustururlar. Atlantooksipital,
atlantoaksiyal, anterior atlantodental eklem, anterior longitu-
dinal ligaman, anterior atlantoaksiyal ve atlantooksipital liga-
manlar bu fonksiyonel yapinin stabilizasyonundan birinci de-
recede sorumludur. Posteriorda ise, ligamentum flavumun se-
falik uzantisi posterior atlantooksipital ligaman ve interspinéz
ligamanin sefalik uzantisi ligamentum nuchae yer almaktadir.
Bu bdlgede dens ile atlasin anterior arkini tutan transvers liga-
man bulunur. Foramen magnumun onlinde yerlesen vertikal
ve transvers krusiform ligamanlar, odontoid procesden late-
rale uzanan alar ligamanler ve son olarak da odontoidin tepe-
sinden klivusa uzanan apikal ligaman bulunmaktadir (Sekil 1).

EMBRiYOLOJi

Embriyolojik gelisimin basinda noral tliplin her iki yaninda bu-
lunan paraaksiyel gévdede mezoderm heniiz segmentasyona
ugramamistir. ikinci gestasyonel haftada mezoderm hiicreleri
notokordu olusturmak igin orta hatta yogunlasir. Notokord
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uzantisi olugurken primitif cukur bu uzanti icerisinde ileriye
dogdru uzanarak bir [imen olusturur ve notokord kanali gelisir.
Notokord tiip benzeri bir yapidir ve embriyonun ilkel eksenini
belirleyerek ona diklik saglar. Aksiyel iskelet (kafa kemikleri ve
omurga) gelisimi icin temel olusturur. Notokord kanalinin ta-
bani ektoderme, tavani ise endoderme yapisiktir. Uciincii ges-
tasyonel haftanin sonunda notokord tamamiyle olusmustur.

Uctlincii haftanin basinda notokordun her iki tarafinda gevsek
bir doku olusturan intraembriyonik mesoderm, segmentasyo-
na ugrayarak somitleri olusturur. Bu mesoderme paraaksiyel
mesoderm denir. Somit denilen epitelyal hiicreler sefalo-ka-
udal yerlesim gbsterirler. ilk somit cifti gelismenin 20.giin{in-
de servikal bolgede belirir. Bu bdlgeden baslayarak kranial
ve kaudal yonde her gtin yaklasik tic somit olusur. Boylece 5
haftada toplamda 42-44 cift somite ulasir. Bunlarin 4 tanesi
oksipital, 8 tanesi servikal, 12 tanesi torasik, 5 tanesi lomber, 5
tanesi sakral ve 8-12 tanesi de koksigeal'dir.

Bu maturasyon epitelyal somitlerin dermatom (dorsal), myo-
tom (intermediate) ve sklerotom (ventral) olarak farklilasma-
sina onculik eder (1). Her somitin ventral ve medial duvarini
olusturan hiicreler hizli bir mitoza girerve gevsek yapida me-
zenkim dokusu olusturarak notokordun cevresine go¢ ederler
(Sekil 2). Sklerotom adi verilen bu hiicreler notokordu cevre-
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leyerek kondroitin stilfat ve kikirdak matriks icin gerekli diger
molekdilleri sentezlerler. Notokordun hemen etrafindakiler
aksiyel sklerotom ve bu hiicrelerin hemen yanindaki huicreler
lateral sklerotom olarak adlandirlir. Vertebral kolonun olusu-
mu ilk dnce lateral sklerotomda gerceklesir. Bu yapinin kaudal
yarisi yogun mesenkimal hiicrelerden kranial yarisi da gevsek
mezenkimal hiicrelerden olusur. Bu iki hiicre grubu “Von Eb-
ner Fisstiri” denilen fissir ile birbirinden ayrilir (19,25). Lateral
sklerotomun yogun kismi licgen seklini alir. Bu licgenin ak-
siyel perikondral sklerotoma bakan yizi pedikili olusturur.
Aksiyel perikordal sklerotom ise vertebra govdesini olusturur.
Bu licgenin aksiyel sklerotomdan uzakta olan kismi dorsolate-
ral kismi néral arkin temelini olusturur. Ucgenin ventrolateral
kismi ise kostal prosesleri olusturur. Sklerotomlarin gevsek
kranial bélgelerinden vertebral merkez olusur. intersegmen-
tal arterler ve spinal sinirler gelisir. Von Ebner Fisstriindeki
mezenkimal hiicreler notokord etrafinda yogunlasir. Noto-
kord vertebra govdelerinde kaybolur, fakat diskte nukleus
pulposus olarak devam eder. Sonra anulus fibrozis dairesel
lifleri ile cevrelenir. Niikleus pulposus ve anulus fibrozis inter-
vertebral diski olusturur (3,23,27,29).

Son olarak noral yapilar birlesir ve kapanir. Farklilasmanin
sonraki basamaginda sklerotomlar horizontal olarak ikiye bo-
[Gndir. Bir yariminin alti ile diger yarimin (st kismi vertebrayi
olusturmak tizere birlesir. iki bitisik sklerotom gelisir. interseg-
mental bir yapi olusur (1).

Vertebral kolondaki kikirdak formasyon 6. gestasyonel hafta-
da baslar ve embriyonik donemin sonuna kadar devam eder.
Sekizinci ve dokuzuncu haftalarda biri ana gévdede, ikisi ar-
kuslarda olmak Uzere Ug¢ primer ossifikasyon merkezi ortaya
¢ikar ve omurlar enkondral olarak kemiklesmeye baslar (22).

Kraniyoservikal bileskeyi oksipital somitler ve ilk li¢ servikal
somit olusturmaktadir (17). ilk iki oksiput sklerotom basiok-
siputu olusturur. Uclincii sklerotom eksooksiputu (gelecekte
oksipital kondil) olustur. Dérdiincii somit yeniden segmen-
tasyona ugrayarak kaudaldeki yogun kismi servikal birinci so-
mitin kranialdeki gevsek yarisi ile proatlas da denilen transiz-
yonel sklerotomu olusturmak Uizere birlesir. Proatlasin aksiyel
sklerotomunun kranial bolgesi diger ti¢ aksiyel oksipital skle-
rotomla basioksipitalin basionunu olusturmak tzere birlesir.
Muhtemelen birinci servikal somitten gelisen bu somitin en
kaudal kismi densin apikal segmentini olusturacak olan taslak
yapiyl meydana getirir (20).

Basion ve densin apikal segmenti arasinda olusan son hiicre-
sel ayrilma kafatasinin vertebral kolondan bagimsiz olmasini
sagladigi gibi aksis ve densin olusumunu da saglar. Proatlasin
yogun lateral kenari iki eksosksipitali olusturur. Daha sonra
bunlar iki oksipital kondili ve foramen magnumun anterolate-
ral kenarini olusturur (20). Ayrica proatlastan klivusun anteri-
or tuberklu, atlasin anterior arkusu, densin os terminalesini,
alar, krusiat ve apikal ligamanlari olustur. Yan kitleler ve atlasin
noral arkusu, dérdlincii oksipital sklerotomla ilk servikal skle-
rotom tarafindan olusturulur. Birinci servikal sklerotomun bir
kismi ve ikinci servikal sklerotom birleserek odontoid prosesi
olusturur. Odontoid proges aksisin gévdesinden daha sonra
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subdental sinkondrozis olan vestigial disk tarafindan ayrihr.
Aksisin geri kalan kismi ise ikinci servikal sklerotom tarafin-
dan olusturulur (Sekil 3).

ATLAS

Birinci servikal vertebra olan atlasin vertebral gévde ve inter-
bertebral diski yoktur. Buyuk kismi ilk sklerotom tarafindan
olusturulur. Sklerotom merkezindeki gibi tranzisyonel verteb-
ra odontoid prosesi olustururken aksis gévdesi ile birlesmek
icin ayrilir. Atlasin Ug¢ primer kemiklesme merkezi vardir: Ante-
rior arkus ve iki adet posterior néral arkus. Bunlar birbirinden
sinkondrozis ile ayrilir. Posterior arkus kemiklesme merkezleri
7 ila 9. haftalarda gorilebilir. Genellikle 3-4 yaslarinda birle-
sirler. Anterior arkus yasamin ilk yilinda genellikle kikirdaktir
(kartilagenozdir). Atlas'da sekonder kemiklesme merkezi yok-
tur. 6 ila 8 yasina gelindiginde cocuklarin buyik bir cogun-
lugunda atlasda sinkondrozis tamamlanmistir. Bu nedenle
pediatrik KVB cerrahilerinde atlas posterior arkusunun kemik-
lesmeme ihtimali g6z 6nline alinmalidir.

Sekil 1: B: Basion, O: Opisthion, 1: Anterior longitudinal
ligament, 2: Atlantooksipital ligament, 3: Apikal ligament,

4: Tektorial membran, 5: Vertikal krusiform ligament,
6: Posterior longitudinal ligament, 7: Transvers krusiform
ligament, 8: Ligamentum flavum, 9: interspindz ligament.

Yirey ektodermi
Sklergtlom

- Noral tip

Sekil 2: Civciv embriyosunda erken omurga gelisimi.
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Sekil 3: Somitlerin yeniden segmentasyonu sonucu
kraniyoservikal bileskede katkida bulundugu bdlgeler.

AKSIS

ikinci servikal sklerotomdan gelisir. ikinci servikal skleroto-
mun hiposentrumu embriyogenez sirasinda kaybolur. Merkez
kismi aksisin govde kismini, néral arkin fasete donisen kis-
mini ve aksisin arka kismini olusturur. Dogumda odontoidin
tabani aksis gévdesinden bir kikirdak ile ayrilir. Bu da 8 yasina
kadar devam eder. Sonrasinda merkez kemiklesir ya da ayri
kalarak os odontoideum’u olusturur. Apikal segment 3 yasina
kadar kemiklesmez. 12 yasinda odontoid ile birleserek normal
odontoidi olusturur. Bu birlesmenin olmamasi durumunda
ise os terminale olusur. Aksis bes primer kemiklesme merkezi
ve 2 sekonder kemiklesme merkezi icerir. Primer kemilesme
merkezleri; iki posterior néral arkus (7 ila 8. haftalarda goru-
IUr), bir vertebra gévdesi (4 ila 5. aylarda goruliir) ve odontiod
prosesin sagi ve solu (6 ile 7. aylarda goriliir) olmak tizere bes
tanedir. Bazen iki sekonder kemiklesme merkezine rastlana-
bilir. Densin ucunda os terminale ve 6n alt vertebra gévdesi
boyunca apofiz seklinde olabilir. 2 ila 3 yasa kadar posterior
noral arkuslar birlesir. 3 ve 6 yaslar arasinda da odontoid pro-
ses vertebra govdesi ile birlesir.

KRANIYOSERVIKAL BILESKENIN GELiSiIMINDE GENETIK
KONTROL

Hox Geni

Birincil segmentasyondan sonra, vertebral fenotiplerin, bol-
gesel gelisim &zelliklerine gore embriyonik eksen boyunca
konumlarinin belirlenmesi hox geni tarafindan kontrol edil-
mektedir (9,12). Hox geni mutasyonu veya teratojenik ajan-
lara maruziyet sonrasi yapilan arastirmalarda kraniyoservikal
bileskede birden fazla malformasyona yol acabilecegi goste-
rilmistir (4,6,14,24).

Pax-1 Geni

Pax geni sklerotomal yeniden segmentasyondan sorumludur.
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Pax-1 somitlerin farklilasmaya baslamasindan énce erken d6-
nemde saptanmistir. Somitlerin dermatomyotom ve ventro-
medial sklerotom olusmasi sinyalini verdigi distinilmektedir
(13, 28). Pax-1 geni yliksek oranda proatlas ile ilk servikal skle-
rotom arasindaki gecis kisminda bulundugu gosterilmistir. Bu
durumda kafanin gévdeden ayriimasinda roli oldugu diisi-
nilebilir (31, 32).

KRANIYOSERVIKAL BILESKE MALFORMASYONLARI

Foramen magnum seviyesinde, horizontal eksende bu
anatomik bolgenin halka yapisini bozan malformasyonlar
ve dens aksis ile foramen magnum iliskisini bozan
malformasyonlar gérilebilir. Bu malformasyonlar sirasiyla su
basliklara ayrilabilir: 1- Odotoid disgeneziler, 2- Basioksipital

disgeneziler, 3- Proatlas anomalileri, 4-C1 sklerotom
anomalileri.
Odontoid Disgenezisi

Vertebral kolonun herhangi bir boliminin yapimi {¢ geli-
sim evresinin basariyla tamamlanmasini gerektirir. ilk dnce
mezodermal primordiumun diizgiin sekilde olusmasi gerekir.
Buna “membranéz faz” denir. ikinci olarak primordium kikir-
daklasmaya baslar, buna “kikirdaklagma fazi” denir. Son olarak
“kemik faz” vardir. Bu fazda kikirdak dokularin yerini kemik
doku alir. Kraniyovertebral bileskenin diger kemik malfor-
masyonlarinda oldugu gibi odontoid anomalilerinde de dort
ana gelisim patolojisi mevcuttur: 1-Primordium hiperplazisi,
2-Primordium’un aplazi veya hipoplazisi, 3-Yeniden segmen-
tasyon hatasi, 4-Primordiumun orta hat integrasyon hatasi.

Odontoid cikinti veya dens, proatlasin aksiyal sklerotomu
ve ilk servikal sklerotomdan gelisir. Apikal ve bazal dental
segmentin primordiali birbiri ile kaynasir ve ardindan
C2 merkezi ile kaynar. Apikal segmentin agenezisi en sik
gorilen varyasyondur. Radyolojik olarak dens kisadir. Yine
de transvers atlantal ligaman icin yeterli yiikseklige sahiptir.
Bu sayede instabilite gelismez. Morquio hastaligi gibi
mukopolisakkaridozis veya kollajenopatili hastalarda total
odontoid agenezi, primordial yetmezlige bagh olmayabilir.
Anormal bag dokusu yapimina bagh defektif ossifikasyon da
olabilir. Odontoid agenezili non-sendromik olgular genelikle
merkez primordianin aplazi veya hipoplazisine baglidir.
Semptomatik olgularin tedavisi ise genellikle C1-C2 fiizyon
yeterli olur.

Os Odontoideum

Literatlirde os odontoideum’un olusumunun bir gelisimsel
anomali mi yoksa birlesmemis odontoid kirigina mi bagh
olduguylailgili bir cok tartisma mevcuttur. Tek yumurta ikizleri
ve ailelerinde ayni zamanda kollejenopatili hastalarda daha
siktir. Siklikla kafa tabaninin gelisimsel kemik anomalilerine
eslik eder. Bu agiklamalar konjenital teoriyi destekler
niteliktedir (5, 6, 16, 30).

Ossiculum Terminale Persistans

Nasil olustugu hala tartismali olmakla beraber ossikulum,
proatlas merkezinden gelisen birlesmemis ve ayrismis api-
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kal dental segmentten olusan yapiyr gostermektedir (7,30).
Ayrilma muhtemelen Ust dental sinkondrozis yetmezligine
baghdir. Buna ragmen odontoid ossifikasyonun Ggiincl asa-
masinin bozuklugu da sorumlu olabilir (25). Transvers atlan-
tal ligaman densin bazal segmentinin etrafini sardigindan os
odontoideum potansiyel olarak instabildir. Oniki yasindan
sonra birlesme olamamasi durumunda gorilir. Semptomlari
cok cesitlidir. Bu semptomlar icinde tortikolis, gecici kuadri-
parazi, boyun agrisi alt kranial néropatiler bulunur. Tedavide
posterior C1-C2 flizyonu yeterli olabilir. Buna ragmen C1'in
anterior dislokasyonu hala devam ediyorsa dekompresyon
icin posterior arki ¢ctkarmak gerekir. Bu durumda oksipital C2-
C3 flizyon yapilmalidir.

Proatlas Merkezinin Anormal Resegmentasyonu
(Os Avis)

Bu nadir bir anomalidir. Dental apikal segment basioksipitale
yapismistir ve ana dental gévde ile flize olmamistir. Proatlas
merkezinin yeniden segmentasyonunun olmamasi durumun-
da apikal segment ilk servikal sklerotom merkezi ile dental
pivotu (dental gévde ekseni) olusturmak tizere birlesir. Bu ha-
tanin sebebi bilinmemektedir. Ama 4. ve 5. somitler arasinda-
ki transizyonel bolgede proatlas yeniden segmentasyonunun
normal olarak olusmasindan itibaren aksis gévdesi boyunca
transizyonel zonun kaudale sifti yeniden segmentasyon si-
recini etkiler (26,30). Bir os avis varligi norolojik bozulma ile
iliskili olma egilimindedir. Menezes ve Fenoy tarafindan tarif-
lenen iki os avis olgusunda C1-C2 posterior dislokasyonuna
bagli semptomatolojinin oldugu gorilmistir (18). Os avis
tedavisi eslik eden anomalilere bagh degisir. Tam instabilite
C1-C2 flzyonu ile diizeltilir. C1 posterior arkinin yoklugu veya
oksipitalize olmus atlas varliginda flizyona oksipitali de dahil
etmek gereklidir. Basiler impresyon ve opistionun invajinas-
yon durumunda es zamanh noéral doku dekompresyonu da
gerekebilir.

Bazal Dental Segmentin Olusumunda Orta Hat Birlesim
Defekti (Bifid Dens)

Total bifid dens cok nadir rastlanir. Bifid dens, Von Torklus
ve Gehle tarafindan tarif edilen dens bikornisden farklidir
(30). Dens bikornisde dens cift baslidir. Ancak dental gévde
ekseni (dental pivot) etkilenmemistir. Dens bikornis gelisimin
gec evresinde anormal distal ossifikasyonu gelisimi sonucu
olur. Pang ve ark.nin yaptidi calismalara gore bifid dens
atlantoaksiyal instabilite ile iliskilidir ve bifid denste merkez
eksen hipoplastiktir (25).

Bazioksipital Disgeneziler

Bazioksipital primordiumun orta hat birlesim defekti (bifid
clivus): Nadir gorilen bifid clivus muhtemelen proatlasin ak-
siel skerotomunun orta hat birlesim defektinden kaynaklanir.
Bunun sonucunda bazioksipital primordiumunun ikiye b6-
linmesiyle sonuglanir. Eger bu defekt diger oksipital sklero-
tomlari da icerirse bu ikiye ayrilma sfenoklival sinkondrozise
kadar uzanir. Tedavi instabilitenin derecesine baglidir. Bu da o
bolgedeki flizyonun tamamlanma derecesine baglidir.
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Basiller impresyon, Platibazi ve Basiler invajinasyon

Densin foraman magnumun dizlemine vertikal ilerlemesi
durumunda basiller impresyondan siphe edilir. Basiller
invajinasyon kraniyoservikal bileskenin en sik gorilen kemik
anomalisidir. Platibazi ikinci siklikla goralir (10). Odontoidin
anatomik cizgiler ile iliskisiyle radyolojik olarak tariflenir (Sekil
4). Mc Gregor hatti en guvenilir olanidir. Bu cizgi sert damak
ve oksiputun en alt noktasi arasinda cizilir. Dens bu hatti 5
mm'den fazla gegmemelidir. Chamberlain hattini ise dens 2,5
mm'den fazla gegmemelidir. Mc Rae hatti opisthion ve basion
arasinda cizilir (15). Bunlar manyetik rezonans (MR) Oncesi
donemlerde sikca kullaniimaktayken giiniimiizde Sagital MR
gorintiist daha etkin olarak kullaniimaktadir. Aksiyel oksipital
sklerotomdan gelisen bazioksipital kompleksdeki degisikliler
sonucu anterior basiler impression olusur. En dramatik
degisiklik platibazidir. Platibazide nasion tliberkiilum basion
acisi artmistir (Normalde 130 derecenin altinda olmalidir).
Sfenoklival yapi ileri derecede dulzlesmis gordllr. Platibazi
siklikla kisa bazioksipital veya kisa klivusla beraber gorlir.
Nishikawa ve ark. klinik calismalarinda takip ettikleri
chiari malformasyonlu hastalarin kontrol grubu olgulara
gore bariz derecede daha kisa klivusa sahip olduklarini
gOstermistir (21). Basiller impresyonun posterior tipinde;
proatlasin lateral sklerotumdan gelisen ekso-oksipitaller,
Foramen Magnum'a dogru beraberinde oksipital kondilleri
ve opistionu getirerek gecer. Opistion siklikla kraniale
dodru invajinedir. Anterior ve posterior oksiputun yukariya
dogru yer degdistirmesi posterior fossa hacmini azaltir.
Posterior fossa alani “Klaus indeksi” ile degerlendirilir (Sekil
4AB). Tiberkilum sella ile internal protuberens arasindaki
hattin dense olan uzakhgidir. Bu mesafe 30 mm'nin altinda
olmamalidir (30). Ciddi basiller impresyonda, platibazide,
konjenital chiari malformasyonunda, kisa klivusda posterior
fossa hacmi azalmistir. Platibazi olmadan gorilen basiller
impresiyon asemptomatiktir. Densin anterior medullay
itmesi sonucu meydana gelen beyin sapi disfonksiyonuna,
alt kranial noropatilere, anterior basi olmadan saf beyin sapi
ektopilerinden daha sik rastlanir. Norojenik disfaji, uyku
apnesi, kalici ve ilerleyici spastik kuadriparezi gibi beyin sapi
defektlerini icerir. Basagrisi, senkop, yirime bozukluklari
yaygin sikayetlerdir. Basiller invajinasyon ventral beyin sapi ve
Ust servikal omuriligi sikistirildigindan anterior dekompresyon
secilmelidir. Buna eslik eden tip 1 chiari malformasyonu
oldugunda posterior yaklasimla dekompresyon gerekir.

PROATLAS ANOMALILERi

Proatlas hipokondrial yayinin hiperplazisi: insanlarda
sadece proatlasin hipokondrial yayive C1'inyeniden segmente
olmus sklerotomu vardir. Proatlasin hipokondrial yayi
normalde Foramen Magnum riminin altinda bazioksipitalin
ventral yizline yapisik orta hatta bir kemik ttberkil olusur.
Nadir olarak bazioksipital kemikten farkli bir kemiklesmis yapi
olarak kalr.

Eksooksipital sklerotom hiperplazisi (hipertrofik oksipital
kondil): Proatlasinin lateral sklerotomunun hiperplazisi
Foramen Magnum posterior ve lateral riminin hipertrofisiyle
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Sekil 4 A, B: SD: Sert damak, O: Opisthion, 1- Mc Gregor hatti (sert damakla oksiputun en alt noktasi arasindaki hat), 2- Chamberlain
hatti (sert damakla opistion arasindaki hat), 3- Mc Rae hatti (basionla opisthion arasindaki hat), 4- Klaus indeksi: (tiberkulum sella ile
internal protuberens arasindaki hatla odontoidin tepesi arasindaki mesafe posterior fossa derinligini gosterir).

sonuclanir. Genislemis oksipital kondil de buna katilr.
Bilateral kondiller hipertrofide kondiller kerpeten gibi sikarak
servikomedyiller kompresyon yapar. Fakat tek tarafli hipertrofi
ciddi alt beyin sapinin lateral distorsiyonuna sebep olur.
Yavas gelisen norolojik defisit yapar. Dlizensiz atlantooksipital
eklem yiizeyi ve kondromalazi kronik boyun agrisi ve boyun
sertligine sebep olabilir. Oksipital kondil rezeksiyonunu
iceren tedavide beklenen oksiput-C1 instabilitesinden dolayi
oksiputo-servikal fiizyon yapilr.

Atlasin asimilasyonu (proatlas sklerotomunun re-
segmentasyon olmamasi): Atlasin oksiput ile konjenital
fizyonu en yaygin goérilen kraniyoservikal bileske
anomalisidir. Genel popiilasyonda prevelansi %0,08 ile %2,8
arasindadir (2). Atlantal asimilasyon veya oksipitalizasyon
atlasin tamamen oksipitale birlesmesinden sadece ikisi
arasinda kemik kdpri olmasina kadar uzanan bir anatomide
olabilir. Gholve ve ark. flizyonu ¢ kisma ayirmislardir (11).
Zon 1 lateral mass’larin 6nlinde anterior atlantal yay icerir
(%20). Zon 2 primer olarak lateral prosesleri icerir (%17). Zon
3 posterior atlantal yaydaki fizyondur (%13). Tim zonlarin
kombinasyonu %50 hastada gorilr (11).

Atlasin oksipitalizasyonu kraniyovertebral bileskedeki ilk
hareketli segmentini, oksiput Cl'den C1-C2'ye tasir. Bu
da destek myelo-ligamentdz yapilarda asiri gerilime bagli
yetmezlige sebep olur. Tipik olarak noérolojik defisit 3. ya da
4. dekatta baslar. Yasla birlikte kotilesir (15). Semptomatik
hastalarda oksiput- C2-C3 stabilizasyon yapilir.

Birlesmemis oksipital kondil ve klivus: Tek tarafli ya da cift
tarafli oksipital kondilin kafa tabani ile birlesmemesi olarak
tanimlanmistir (18). Bunun sonunda atlanto-oksipital eklem
instabil olur. Tedavide kemik yapi rezeke edilir, instabilite
gelisirse oksipito-servikal flzyon yapilr.
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Yeniden Segmente Olmus C1 Sklerotomunun
Anomalileri

Anterior atlantal ark anomalisi: C1 sklerotomun hipokon-
diral yayinin aplazisi, anterior atlantal arkin tamamen yoklu-
dguna sebep olur. Bu ¢ok nadir bir anomalidir. Literatiirde bir-
ka¢ postmortem olguda rastlanmistir Bu olgularda, anterior
ark yerine gevsek bag dokusu vardir (30). Sonugta kord basisi
yapan ciddi anterior subluksasyon gorulur. Bu hastalarda oksi-
puttan C3-C4'e kadar uzanan stabilizasyon gereklidir.

Posterior atlantal ark anomalisi: C1 lateral sklerotomunun
cesitli derecelerdeki aplazisi posterior atlantal arkin parsiyel-
den komplete kadar giden agenezisine sebep olur. Posterior
atlantal ark anomalileri anterior atlantal ark anomalilerinden
10 kez daha sik goriliir (8,15). Posterior ark defekti olan hasta-
larda radyolojik olarak korkutucu gériinmesine ragmen C1-2
kompleksi genellikle stabildir. Bu hastalarda flizyon gerek-
mez.

Kombine anterior ve posterior atlantal ark defekti: Es za-
manli olarak hipokondriyal yayin ve C1 lateral sklerotomunun
hipoplazisi kombine anterior ve posterior atlantal defekte se-
bep olur.

Bifid ventral ve dorsal atlantal ark defekti: C1 anterior arkin
bifid olmasi ya da kombine C1 bifiditesi daha nadir gorilen bir
durumdur. Pang ve ark.nin yaptigi calismada, bu tir olgularin
yas ilerlemesine ragmen aradaki bosluk kapanmasa bile stabil
oldugu belirtilmistir (25).

SONUC

Kraniyoservikal bileskenin embriyolojik basamaklarinin daha
da ayrintilandirnimasi ve bu konudaki bilgilerimizi tazelemek,
gelisim yollarinda meydana gelen aksakliklari anlamamiza ve
bunlarin i1siginda yeni tedavi modellerini gelistirebilmemize
fayda saglayacaktir.
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