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ÖZ 

Kraniyovertebral bileşke karmaşık bir anatomiye sahiptir ve foramen magnum çevresindeki oksipital kemik, atlas ve aksisten oluşur. 
Kraniyovertebral bileşke anomalileri, beyin sapı, servikal omurilik, serebellum, servikal sinir kökleri, alt kranyal sinirler ve bu yapıların vasküler 
besleyicileri ile ilişkili olabilir. Pek çok olguda, kraniyovertebral bileşkeyi etkileyen patolojik durumlar, bu nöral yapıların basısı sonucu belirti verir. 
Bulgu ve belirtiler çeşitlidir, tipik olarak sinsi başlar, epeyce geç ortaya çıkan, yavaş ilerleyen, aynı düzeyde kalan ve nadiren tekrarlayan şekilde 
değişkendir. Bu alanın kompleks gelişimi, embriyolojik gelişimini anlamayı gerektirir ve kas iskelet sistemi ile yakın ilişkilidir. Kraniyovertebral 
bileşke patolojilerinin erken anatomik tanımları, bu alanda oluşan çeşitli sendromlara ışık tutacaktır.    

ANAHTAR SÖZCÜKLER: Kraniyovertebral bileşke, Anomali, Embriyoloji

ABSTRACT 

The craniovertebral junction has a complex anatomy and consists of the occipital bone and the atlas and axis vertebrae that surround the 
foramen magnum. Craniovertebral junction abnormalities may be related to the brainstem, cervical cord, cerebellum, cervical nerve roots, lower 
cranial nerves, and the vascular supply to these structures. In most cases, pathologic conditions affecting the craniovertebral junction become 
symptomatic after compromise of these neural structures. Signs and symptoms are varied but typically begin insidiously and arise fairly late, 
progress slowly, remain stationary, and rarely relapse. The complex development of this area requires an understanding of its embryological 
development and its relation to the patterning of the musculoskeletal system. Early anatomical descriptions of these pathologies will shed 
light on various syndromes that occur in this region.    
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Kraniyovertebral bileşke (KVB), kafatasından omurgaya geçiş 
bölgesi vazifesi gören ve yapısal olarak birçok kemik ve bağ 
dokusu birlikteliğinden oluşmuş, fonksiyonel olarak stabil bir 
yapıdır. Bu bölgenin önemi omurilik ile beyin arasında geçiş 
bölgesi olması nedeniyledir. Bu yapı başın ağırlığını taşımak 
ve üç eksende baş hareketlerine izin vermek için özelleşmiştir. 

Karmaşık bir anatomiye ve fonksiyonel yapıya sahip bu 
alanda gelişimsel, genetik ve edinsel kaynaklı anomaliler 
olabilir. İlk kez Gladstone ve Erickson-Powell 1815 yılında, 
‘oksipital vertebra’nın anomalilerinin anatomik tanımını 
yapmışlardır (17). 1830’da Sir Charles Bell, transvers ligamanın 
bozukluğuna bağlı olarak gelişen ‘spontan atlantoaksiyal 
dislokasyon’un klinik ve patolojik gelişimini tanımlamıştır (17) 
ve Carl List 1941’de oksipital kemik, atlas ve aksisin gelişimsel 
anomalilerine bağlı nörolojik sendromları tanımlamıştır 
(17). Barucha ve Dastur 1964’de kraniyovertebral anomalisi 
olan hastalarda atlantoaksiyal (AA) dislokasyon için arkadan 
dekompresyon uygulamışlardır (17). Greenberg 1969’da 
atlantoaksiyal anomalileri sınıflandırmıştır (17). Günümüzde 
ise ilerlemiş tanı ve tedavi yöntemleri sayesinde bu bölgenin 
anatomisi, patolojileri tanımlanmış, sınıflandırılmış ve tedavi 
algoritmaları oluşturulmuştur. 

Anatomi ve Biyomekanik

Kraniyovertebral bileşke oksipital kemikte foramen magnum 
(FM) çevresi, C1 ve C2 omurları, bu kemiklerin bağlantıları ve 
ligamanlarından oluşur (2, 5, 18, 30). FM, oksipital kemikte lo-
kalizedir. Kondiler, skuamoz ve klival olmak üzere üç bölüm-
den oluşur. Atlasta, her iki yan kitlesinin medial kenarında 
transvers ligamanın bağlandığı tüberküller bulunur. Aksiste 
yukarıya uzanan, dens denen bir kemik çıkıntı bulunur. Den-
sin ön yüzünde atlasın ön arkusu ile eklem yapan bir eklem 
yüzü, arka yüzünde transvers ligamanın yaptığı bir oluk bu-
lunur. Densin üst ucuna apikal ligaman, yan taraflarına alar li-
gamanlar bağlanır. Orta hatta aksisin ön yüzüne anterior lon-
gitudinal ligaman (ALL), arka kenarına posterior longitudinal 
ligaman (PLL) ve tektal membran yapışır. 

Kraniyovertebral bileşke ligamanları anatomik olarak eksternal 
ve internal ligamanlar olarak sınıflandırılır (5). Anterior ve 
posterior atlantooksipital (AO) membran, ALL, lateral AO, 
nukkal ve flavum ligaman eksternal ligaman grubudur. 
Transvers, krusiform, apikal, alar ligaman ve tektoriyal 
membran ise internal ligaman grubudur. Biyomekanik açıdan 
KVB’nin en önemli ligamanları transvers ve alar ligamanlardır 
(5).

GİRİŞ
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Oksipito-atlanto-aksiyal kompleks vertebranın en hareketli 
segmentidir (Tablo I) (2, 17, 18, 20). Boyun rotasyonunun 
%60’ı C1-C2 mesafesinde, transvers ligaman kontrolünde 
sağlanır. Alar ligamanlar ise C2’nin aşırı rotasyonunu frenler. 
AO ve AA eklemler fleksiyon ve ekstansiyon hareketlerinden 
sorumludur. Fleksiyon hareketi tektoriyal membran, dens ve 
oksiput ile bazion arasındaki bağlantı ile kısıtlanır. Ekstansiyon, 
tektoriyal membranın gerilmesi ve oksiput ile atlasın arka 
arkusu arasındaki bağlantı ile kısıtlanır (5). AA eklemdeki 
rotasyon 30-35 derece arasında olduğunda karşı taraftaki 
vertebral arterde gerilme, 40 dereceyi geçtiğinde atlas ve 
aksis arasında faset kilitlenmesi oluşur. Rotasyon 45 dereceyi 
geçerse aynı taraftaki vertebral arterde kıvrılma ve tıkanma 
olabilir (27). Bu özellikle atlas asimilasyonu olan çocuklarda, 
güreş ve futbol oynayanlarda önemlidir.

Oksipito-atlanto-aksiyel eklemlerin lenf drenajı primer olarak 
retrofaringeal lenf nodları ve derin servikal zincire olur (21, 
22). Bu lenf nodları nazofarenks, retrofaringeal alan ve para-
nazal sinüsleri de drene eder. Geriye doğru olan enflamatuvar 
değişiklikler kraniyovertebral eklemlerin sinoviyal yapısını et-
kileyebilir ve Grisel sendromu gelişebilir (22).

Embriyoloji

Gebeliğin 4. haftasının sonunda 4 oksipital, 8 servikal, 12 
torakal, 5 lomber, 5 sakral ve 8 ila 10 koksigeal olmak üzere 
toplam 42 somit oluşur. Normal gelişim devam ederse bir 
sklerotomun üst yarısı ile komşu sklerotomun alt yarısı 
birleşerek omur cisminin ilk şeklini oluşturur. Ancak ilk 4 
sklerotom bu düzeni izlemez. İlk iki oksipital sklerotom 
basioksiput, 3. sklerotom jugular tüberkül, 4. sklerotom 
proatlas olarak şekillenir. 4. oksipital sklerotom ventral ve 
kaudal olarak iki segmente ayrılır. Ventral segment klivusun 
ön tüberkülünü, kaudal parçası densin apikal ucunu ve apikal 
ligamanı oluşturur. Krusiat ve alar ligamanlar proatlasın lateral 
bölümünün yoğunlaşması ile oluşur. İlk iki servikal sklerotom 
KVB gelişimine katılır. Birinci servikal sklerotomdan dens, C1 
inferior ve arka arkusu oluşur. 2. servikal sklerotomun ortası 
C2 omur cismine, nöral arkuslar faset ve aksis arka arkusuna 
dönüşür. 

Densin terminal ucu proatlastan, gövdesi birinci servikal 
sklerotomdan gelişir. 3-4 yaşına kadar dens, aksis cisminden 
nöral santral sinkondrosisle ayrılır. 8 yaşında nöral santral 
sinkondrosis ortadan kalkar. Ossikulum terminale densin 
ucunda ayrı bir kemikleşme merkezi olup yaşamın ilk 3 yıl 
densin diğer kısımlarından ayrı kalır ve 12 yaş civarına kadar 
densin kalanıyla füze olur. 

Kraniyovertebral bileşke anomalilerinin patogenezinde geli-
şimi kontrol eden genlerin etkisi önemlidir. Embriogenezde, 
somitlerin sklerotomal parçalarının, resegmentasyon sırasın-

da spesifik kimliğine ulaşmasına katılan, HOX ve PAX genleri 
denen 2 tip düzenleyici gen ailesi bulunmaktadır. HOX geni 
kaynaklı mutasyonlarda servikal omurların sayı ve özellikleri 
değişir. HOX D3 geninin inaktivasyonu mutant farelerde atla-
sın baziooksiputa asimilasyonuna sebep olmuştur. PAX geni 
ise sklerotomların resegmentasyonunun kontrolünde rol oy-
nar.

Epidemiyoloji

Bazı doğumsal sendromlu hastalarda KVB anomalisi görül-
me olasılığı yüksektir (Tablo II). Goldenbar sendromu, iskelet 
displazisi, Conradi sendromu, Klippel-Feil sendromunda bu 
olasılık oldukça yüksektir (18, 34). Normal çocuklara göre bu 
hastalarda AA instabilite olasılığı daha fazladır. Ehlers-Danlos 
sendromu, romatoid artrit gibi bağ doku hastalıklarında, oro-
faringeal enfeksiyonlarda AA instabilite gelişebilir (20). Muko-
polisakkaridozlu hastalarda hipoplastik/displastik odontoid 
çıkıntı, ligaman instabilitesi, dens etrafında yumuşak doku 
kalınlaşması görülebilir ve bu önemli bir morbidite ve mor-
talite nedenidir. Down sendromunda %14-20 oranında AA 
instabilite gelişir (33). Segmentasyon kusuru olan Klippel-Feil 
sendromunda baziler invaginasyon, odontoid hipoplazisi, at-
lasın asimilasyonu, platibazi ve Chiari malformasyonu görüle-
bilir (34). Morquio sendromunda os odontoideum, AA insta-
bilite ve servikotorakal anomali kombinasyonu olasılığı vardır 
(20). Osteogenezis imperfekta yaygın osteoporoz, tekrarlayan 
kemik kırıkları ve bunun sonucunda oluşan deformitelerle 
karakterize genetik bir hastalıktır (20). Osteoporotik kemikte 
oluşan mikro kırıklar nedeniyle baziler impresyon ve buna 
bağlı olarak beyin sapı ve alt kranyal sinir bulguları gelişebilir.

Klinik

Kranyovertebral bileşke anomalileri beyin sapı, serebellum, 
servikal omurilik, kranial sinirler ve servikal köklerin veya 
birlikte bu nöral yapıları besleyen damarların basısına ya da 
zarar görmesine bağlı fonksiyonel bozuklukların yansıması 
sonucu bir grup belirti ve bulguya neden olabilir (Tablo III). 
Belirti ve bulgular altta yatan patolojiye göre sinsi veya hızlı 
gidişli olabilir. Klinik prezantasyon nadiren hızlı nörolojik 
kötüleşme şeklinde olabilir. KVB’nin kontrolsüz hareketi 
anterior spinal arter, üst servikal ve medülla oblangatanın 
perforan dallarının ve vertebral ve baziler arterin kendisinin 
tekrarlayan travmalara maruz kalmasına neden olabilir. 
Travmaya bağlı oluşan spazm veya tıkanma nörolojik 
defisitlere neden olur. Daha yaygın olarak ise travma sonrası 
oluşan ve hızlı ilerleme gösteren bir dizi belirti ve bulgu başlar. 

En sık görülen şikayet vertekse yayılan suboksipital baş 
ağrısıdır. Oksipital ve servikal ağrı çocukların %85’inde 
bulunur. Baziler migren, baziler invaginasyonu olan çocukların 
%25’in vardır ve omurilik-beyin sapı basısı nedeniyle gelişir. 

Tablo I: Kraniyovertebral Bileşkede Fizyolojik Hareket Dereceleri

Seviye fleksiyon Ekstansiyon Lateral fleksiyon Aksiyal rotasyon
C0-C1 13 13 8 0
C1-C2 10 9 0 40
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Bu genellikle vertebrobaziler arteryel sistemin basısı sonucu 
oluşur ve belirtiler dekompresyon ile geriler. Stabil olmayan 
en sık görülen nörolojik bulgu miyelopatidir (14, 23, 37). 
Monopareziden tetrapareziye uzanan yelpazede motor defisit, 
santral omurilik sendromu, arka omurilik disfonksiyonuna 
bağlı duysal defisitler, el ve ayaklarda anormal duyarlılık 
görülebilir. Beyin sapı ve kranyal sinir defisitine bağlı olarak 
özellikle çocuklarda aspirasyon pnömonisi, yutma güçlüğü, 
uyku apnesi gelişebilir. En sık görülen kranyal sinir bulgusu, 
özellikle Klippel-Feil sendromunda görülen işitme kaybıdır 
(34). Çocuklarda tortikolis KVB anomalisi yönünden uyarıcı 
olmalıdır. Üst solunum yolu enfeksiyonları da boyun katılığı 
ve tortikolis ile belirti veren ligaman instabilitesine neden 
olabilir. 

Görüntüleme Yöntemleri

Kranyovertebral bileşke anomalilerinde düz grafi, bilgisayarlı 
tomografi (BT) ve manyetik rezonans görüntüleme (MRG) 
teşhis ve tedavi açısından gereklidir (13, 26, 36). Dinamik 
grafiler instabiliteyi ortaya çıkarmak, BT kemik anatomiyi 
göstermek için uygundur. Vertebral arter anatomisini 
değerlendirmek icin BT anjiyografi kullanılabilir. Ön-arka düz 
grafi veya BT görüntülerinde kullanılabilen ölçümler teşhis için 
gereklidir. MRG beyin sapı basısını göstermek için en uygun 
yöntemdir. Ön çukur, dorsum sella ve klivus orta hat MRG 
ile net ortaya konulabilir. Bu sayede nazion, sella tursikanın 
tepesi, bazion, opistion ve C2’nin vertikal aksının kullanıldığı 
kraniyometrik açı ölçümleri standardize edilmiştir (Şekil 1A-E). 

Kraniyovertebral Bileşkeyi Etkileyen Anomaliler

Grisel Sendromu

Grisel sendromu enflamatuvar bir süreç olup AA eklem 
etkilenir. Sıklıkla 12 yaşından küçük çocuklarda tonsillit, 
mastoidit, retrofaringeal apse, otit sonrası gelişir. Tortikolis, 
boyun ağrısı veya nörolojik defisit ile belirti verebilir. Servikal 
omurilik basısına ait belirti ve bulgular gelişebilir. Teşhiste 
MRG ile parafaringeal yumuşak doku kitlesi, AA dislokasyon, 
osteomiyelit ve kemik erozyonu saptanabilir. İğne biyopsisi 
ile piyojenik etken ortaya konur ve kültür yapılır. Uygun 
antibiyotik tedavisi ile primer enfeksiyon tedavi edilir. 
Sternooksipitomandibular ortez gibi dışarıdan fiksasyon 
cihazları tedavi için yeterli olabilir. İleri dislokasyonlarda 

I. Doğumsal anomalililer ve malformasyonlar
A. Oksipital kemik malformasyonları

1. Oksipital vertebranın bozuklukları 
a. Klivus segmentasyonları
b. Foramen magnum etrafındaki kalıntılar
c. Atlas varyasyonları
d. Dens segmentasyon anomalileri

2. Baziler invaginasyon
3. Kondil hipoplazisi
4. Atlas asimilasyonu

B. Atlas malformasyonları
1. Atlas asimilasyonu
2. Atlantoaksiyal füzyon
3. Atlas arklarının aplazisi

C. Aksisin malformasyonları
1. İrregüler atlantoaksiyal segmentasyon
2. Dens displazi
3. C2/C3 segmentasyon yetersizliği

II. Gelişimsel ve edinilmiş anomaliler
A. foramen Magnum anomalileri

1. Sekonder baziler invaginasyon
2. Foraminal darlık

B. Atlantoaksiyel instabilite
1. Down sendromu
2. Metabolizma  bozuklukları
3. Enfeksiyon
4. Travma
5. Enflamasyon
Regional ileitis, Juvenil Romatoid Artrit, Reiter Sendromu
6. Tümör

Osteoblastoma, eozinofilik granüloma, kordoma, 
nörofibromatozis

7. Karışık
Conradi sendromu, fetal warfarin sendromu 

Tablo II: Kraniyovertebral Bileşke Anomalilerinin Sınıflanması

A. Motor miyelopati

Mono-, hemi-, para-, quadriparezi

B. Sensoriyal anomaliler 

Posterior kolon disfonksiyonu

Spinotalamik trakt disfonksiyonu

Mesane disfonksiyonu

C. Beyin sapı disfonksiyonu

Nistagmus, apne, ataksi, dismetri, internükleer 
oftalmopleji, fasial displeji

D. Alt kraniyal sinir disfonksiyonu

İşitmede azalma, disfaji, yumuşak damak paralizisi, tra-
pezius kas zayıflığı, dilde atrofi

E. Vasküler zayıflık

Senkop, vertigo

f. Kraniyal eğilme (Tilt)

G. Kısa boyun, düşük saç çizgisi, boyun hareketlerin-
de kısıtlılık

H. İskelet displazi belirtileri

I. Baziler migren

j. Uyku apnesi

Tablo III: Kraniyoservikal Bileşke Anomalilerinde Görülen Şika-
yetler ve Bulgular
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Atlasın asimilasyonu 

Dördüncü oksipital ve birinci servikal sklerotom arasındaki 
segmentasyon yetersizliği sonucu oluşur. Normal popülas-
yonun %0.14-0.25’inde tespit edilir ve KVB’nin en sık görülen 
anomalisidir (1, 15, 35). Asimilasyon ön arkus, arka arkus, yan 
kitle veya bunların hepsinde, kısmi veya tam olabilir. Spinal 
kanalda omuriliğe densin arkasında fibrosize bağlı önden bası 
veya arka arkustaki kısmi asimilasyona bağlı olarak arkadan 
bası altında olabilir. Hastaların %20’si başka doğumsal anoma-
liler ile birlikte olabilir. Baziler invaginasyon, AA subluksasyon, 
doğumsal C2-C3 füzyonu eşlik edebilen patolojilerdir (9, 11). 
Doğumsal C2-C3 füzyonuyla birlikte olan hastalarda eklem 
gerilmesine bağlı AA instabilite gelişebilir (9). Tek yanlı atlas 
asimilasyonu özellikle adenoidektomi olacak veya timpa-
nik tüp takılacak çocuklarda başın manüplasyonu açısından 
önemlidir (17).

Baziler İnvaginasyon/İmpresyon, Platibazi

Baziler invaginasyon, omurganın kafa tabanına doğru uzandığı 
doğumsal veya edinsel bir anomalidir (1, 19). Oksipital kemik 
ve üst servikal omurganın gelişimsel anomalisine bağlıdır. 
Bazilar invaginasyon radyolojik olarak densin Chamberlain 
hattını en az 3 mm geçmesi ile teşhis edilir. Klivus ve kondil 

önce manuel servikal traksiyon denenir, yeterli olmazsa açık 
redüksiyon ve füzyon uygulanması gerekebilir.

Down Sendromu

En sık görülen kromozomal anomali olup fiziksel özellikleri 
sayesinde kolayca tanınır. Down sendromunda %14-24 
oranında AA instabilite görülür. Ancak belirti veren instabilite 
insidansı %1 kadardır. Os odontoideum, hipoplastik odontoid 
gibi kemik anomaliler ve rotatuar AA luksasyon tespit 
edildiğinde hasta instabilite yönünden tetkik edilmelidir. Basit 
bir travma veya üst solunum yolu enfeksiyonu sonrası mevcut 
patolojiler belirti verir hale gelebilir.

Proatlas segmentasyon yetersizliği

Proatlastaki segmentasyon yetersizliği FM çevresini ve C1 
arka arkusunu içeren anomalilere neden olur. Vertikal yüksek-
lik azalması sonucu oluşan küçük arka çukuru olan hastaların 
%33-38’ünde arkabeyin fıtıklaşması eşlik eder. Atlasın ön ar-
kusu aksis cismi üzerinde gömülü kalabilir. Zaman zaman pro-
atlas anormal olarak klivusa birleşir ve servikomedüller bileş-
kede rotasyona neden olabilir. Bu hastalarda tetraparezi, kran-
yal sinir parezisi ve vertebrobaziler disfonksiyon görülebilir. 

Şekil 1: Sagittal MRG’de normal kranyometrik çizgiler ve açılar.  A) Chamberlain çizgisi: Sert damak arkasından opistiona uzanan hattır. 
Dens en fazla 3 mm bu çizgi üzerinde olabilir. B) Wackenheim klivus-kanal çizgisi: Klivus boyunca uzanan klivus taban çizgisidir. Dens 
bu çizginin altında veya bu çizgiye teğettir. C) Bazal açı: Nazion, dorsum sellanın tepesi, baziondan geçen hattır. Ortalama 134-135 

derecedir. Platibazide 150 dereceyi geçer. D) Klivus kanal açısı: Dorsum sellanın tepesinden baziona uzanan hat ile C2’nin alt-arka 
köşesinden densin üst-arka ucu arasındaki açıdır. Ortalama 150 derecedir.  E) Atlanto-oksipital eklem açısı: Dens düzleminde ölçülür. 
Normalde 124-127 derece olmalıdır. Kondil hipoplazisinde genişler.

A B

C D E
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hemiaplazi, arka arkusun kısmi hemiaplazisi görülebilir (3, 4, 
6, 12, 26, 28). Kısmi hemiaplazi, radyografilerde kırıkları taklit 
edebilir (8). Nörosantral sinkondrosizin erken füzyonundan 
dolayı oluşan tüm arka arkus hipoplazisi C1 seviyesinde mi-
yelopati ile bulgu veren spinal kanal darlığına neden olabilir. 
Arka arkus hipoplazisi ile ilişkili olarak Lhermitte işareti, geçici 
tetraparezi, kronik boyun ağrısı rapor edilmiştir (23). C1 ön ar-
kusu tek bir kemikleşme merkezinden, iki nöral arkus arasında 
paramedian sinkondrosiz ile şekillenir ve gelişim bozukluğu 
nadirdir. Bozuklukları tek başına veya arka arkus patolojileri ile 
birlikte bulunabilir. 
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