ORIGINALARTIKKEL

Atlantoaksial rotasjonsfiksasjon -
en arsak til torticollis

BAKGRUNN En sjelden, men viktig arsak til torticollis hos barn er atlantoaksial rotasjons-
fiksasjon. Dersom pasienten gar udiagnostisert i mer enn tre maneder, er kirurgi som oftest
eneste behandlingsalternativ. | denne artikkelen presenterer vivare erfaringer med operativ
behandling av sent diagnostisert atlantoaksial rotasjonsfiksasjon hos barn.

MATERIALE 0G METODE Artikkelen er basert pd en gjennomgang av journaler til pasienter
som ble operert for atlantoaksial rotasjonsfiksasjon i Nevrokirurgisk avdeling ved Oslo
universitetssykehus, Rikshospitalet, i perioden 2004-10.

RESULTATER Materialet bestar av seks barn i alderen 7-14 &r. Fem hadde veert utsatt for
et mindre traume mot gvre nakkeregion, en hadde hatt gvre luftveisinfeksjon. Diagnosen
ble stilt 5-36 maneder etter symptomdebut. Hos tre av de seks pasientene ble det forsgkt
lukket reponering uten resultat. CT-undersgkelse et ar postoperativt viste normalstilling

i atlantoaksialleddet hos to pasienter og delvis reposisjon hos tre. Hos den siste var det
beinet fusjon pa operasjonstidspunktet, og dpen reponering var mislykket. Alle hadde
redusert rotasjonsbevegelighet i nakken ved kontroll etter ett ar.

FORTOLKNING Alle vére pasienter fikk stilt diagnosen mer enn fem maneder etter
symptomdebut. Full eller delvis reposisjon ble oppnadd hos fem av seks.

Atlantoaksial rotasjonssubluksasjon er en
sjelden tilstand som foerste gang ble beskrevet
av sir Charles Bell i 1830 (1). Den opptrer
stort sett kun hos barn (2—4) (fig 1). Nér sub-
luksasjonen i atlantoaksialleddet vedvarer og
gir torticollis, kalles den atlantoaksial rota-
sjonsfiksasjon (5, 6). I litteraturen brukes
atlantoaksial rotasjonssubluksasjon og -fik-
sasjon dels om hverandre (7). Kronisk atlan-
toaksial rotasjonsfiksasjon defineres typisk
som en rotasjonsfiksasjon med en varighet pa
over 2—3 méaneder (7). Tilstandens hyppighet
er lite omtalt i litteraturen. I et materiale pa
288 barn med torticollis hadde kun to verifi-
sert atlantoaksial rotasjonsfiksasjon (8). Pa-
sientene fremtrer med torticollis der hodet er
lagt over mot en side og rotert til den andre
siden og med lett fleksjon i nakken. Denne
hodestillingen er helt typisk og blir kalt cock
robin-posisjonen (3, 6, 9—11), idet den min-
ner om hvordan redstrupen holder hodet nér
den lytter etter mark (fig 2).

Den utlgsende arsak kan vaere et mindre
nakketraume, infeksjon i ovre luftveier (Gri-
sels syndrom) eller kirurgiske prosedyrer i
svelg og nakkeregion (3, 9, 12—16). Hos én
av fire er det ingen kjent arsak (9). Pasienten
har ofte moderate smerter nar hodet blir
holdt i ro, mens bevegelser mot normal stil-
ling utleser smerter (13). Nakke- og hode-
smertene avtar vanligvis etter hvert, mens
skjevstillingen tiltar (9).

Bestemte radiologiske kriterier for & kunne
stille diagnosen atlantoaksial rotasjonsfiksa-
sjon ble utarbeidet i 1979 og er basert pa opp-
hevet eller betydelig redusert bevegelighet
mellom atlas og axis ved rotasjon i nakken
under dynamisk CT-skanning (17). Littera-
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turen gir imidlertid ikke noe entydig svar pa i
hvilken grad bevegeligheten mellom atlas og
axis reduseres (18). Normalt er atlantoaksial-
komplekset ansvarlig for 60 % av rotasjonen i
nakken og atlantooksipitalleddet for 3—8 %,
den resterende rotasjonen finner sted nedenfor
axis (11). Atlantoaksialleddet er stabilisert av
ligamentum transversum, som hindrer over-
fleksjon, og alarligamentene, som hindrer
overrotasjon (3). Patofysiologien ved atlan-
toaksial rotasjonssubluksasjon/-fiksasjon er
ufullstendig forstatt. En kombinasjon av hey
elastisitet 1 ligamenter samt mer horisontalt
beliggende fasettledd hos barn kan vaere pre-
disponerende faktorer. I tillegg har barn en
mer konveks formet gvre leddflate pd axis
som artikulerer med den nedre konkave ledd-
flaten til atlas, og processus uncinatus er darlig
utviklet. Sammen kan dette tillate storre beve-
gelsesutslag, spesielt for rotasjon og sidebay-
ning (3, 9). Hos barn er ogsa hodet storre i for-
hold til nakken enn hos voksne, og muskula-
turen er dérligere utviklet. En kombinasjon av
dette kan veere arsaken til at tilstanden nesten
utelukkende forekommer hos barn (19).
Atlantoaksial rotasjonsfiksasjon kan inn-
deles i akutt og kronisk type (7). I de akutte
tilfellene reponeres ofte feilstillingen spon-
tant i forbindelse med undersgkelse eller ved
enkle konservative tiltak, som innebarer
smertestillende og antiinnflammatorisk me-
dikasjon (7, 10). Hos de resterende vil for-
siktig manuell traksjon og etterfolgende
nakkekrage som regel fore til reposisjon,
selv om enkelte far tilbakefall og ma be-
handles pé ny (9). Dersom diagnosen blir
stilt for sent, kan imidlertid subluksasjonen
mellom atlas og axis bli irreversibel.
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HOVEDBUDSKAP

| perioden 2004-10 ble seks barn operert
for atlantoaksial rotasjonsfiksasjon ved
Oslo universitetssykehus, Rikshospitalet

Alle fikk diagnosen mer enn fem maneder
etter symptomdebut

Man oppnéadde full reposisjon hos to og
delvis reposisjon hos tre, mens &pen repo-
nering og kirurgisk fiksasjon ikke lot seg
gjore hos den siste

Ett &r etter operasjonen hadde alle nedsatt
rotasjonsbhevegelighet i nakken
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Fremre atlasbue

Heyre atlantoaksialledd (fasettledd).
Atlas er luksert frem pa axis

Corpus p3 axis

Processus uncinatus C3

Figur 1 Subluksasjon av hayre atlantoaksialledd, sett fra venstre side/forfra

Atlantoaksial rotasjonsfiksasjon er tidli-
gere blitt omtalt i Tidsskriftet (20). Fortsatt
gar for mange barn lenge med udiagnostisert
torticollis, derfor ensker vi & minne om til-
standen og behandlingen. I denne artikkelen
presenterer vi vare erfaringer med operativ
behandling av sent diagnostisert atlanto-
aksial rotasjonsfiksasjon hos barn. Klinisk
presentasjon, radiologiske funn og kirurgisk
behandling blir diskutert pa bakgrunn av
litteraturen.

Materiale og metode

Vi har gatt gjennom journalene til pasienter
operert for atlantoaksial rotasjonsfiksasjon
ved Nevrokirurgisk avdeling, Oslo universi-
tetssykehus, Rikshospitalet, i1 perioden
2004-10. Pasientene ble funnet etter sek pa
diagnosekode og ved gjennomgang av ak-
tuelle operasjonsbeskrivelser. Vi gikk ogsa
gjennom journalene til alle som hadde veert
innlagt med diagnosekoden torticollis i
samme periode og fant ikke flere enn de seks
som ble operert og som blir omtalt i denne
artikkelen.

Operasjonsteknikkene som ble benyttet
var ulike bakre fiksasjonsmetoder mellom
atlas og axis, bl.a. Gallies fusjon (titanvaier
og beinkloss fra hoftekam) (fig 3) og Harms
teknikk (fiksasjon med skruer og stag pa
begge sider) (fig 4). Operasjonsteknikk ble
valgt ut fra den enkelte pasients anatomi.
Det var i hovedsak de beinede forhold og
risikoen for & skade a. vertebralis som av-
gjorde hvilken teknikk som ble brukt. A
bruke titan- eller stalvaier og bein fra hofte-
kammen anses i dag som gammeldags, men
dette er allikevel gode teknikker (21) og
benyttes hos oss der skruefiksasjon anses
som for risikabelt eller uegnet. Videre kan
det vaere betydelige sideforskjeller hos den
enkelte pasient slik at skruefiksasjon bare lar
seg gjore pa én side, men allikevel med sta-
bil nok fiksasjon til at dette velges fremfor
tidligere mer brukte metoder som f.eks. Gal-
lies fusjon.

Fem av pasientene fikk tilpasset stiv nak-
kekrage og én fikk halovest (fig 5), som de
brukte i 8—12 uker postoperativt. Pasientene
har vert fulgt klinisk og med CT-kontroll i

Figur 2 a) Cock robin-feilstilling, benevnt slik fordi den kan likne redstrupens stilling nar den lytter etter mark
(b). Hodet er deviert til én side med rotasjon til motsatt side og fleksjon [C1 lukserer frem p& C2). Pasienten
o0g hans foreldre har gitt samtykke til at bildet blir publisert
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minimum ett &r. Journaldata som rapporteres
er fra dette forste aret postoperativt.

Etiske overveielser

Personvernombudet ved Oslo universitets-
sykehus, Rikshospitalet, har godkjent bruk
av persondata til denne artikkelen. De péro-
rende har gitt informert samtykke til bruk av
sykehistorie og bilde. De pasientene som er
over 12 ar, har i tillegg gitt eget skriftlig
samtykke.

Resultater

Seks barn, tre jenter og tre gutter i alderen
7-14 ar, ble operert. Fem av dem hadde i
forkant vert utsatt for et mindre nakke-
traume, én hadde hatt en ovre luftveisinfek-
sjon (tonsillitt). CT-undersekelse viste feil-
stilling i atlantoaksialleddet hos alle. Graden
av feilstilling, vurdert pa CT-bildene, vari-
erte (tab 1). Den ene pasienten hadde pre-
operativt en totalluksasjon i atlantoaksial-
leddet pa den ene siden (e-fig 6).

Diagnosen ble stilt 5-36 méneder etter
symptomdebut. Hos tre av barna mistenkte
man juvenil revmatoid artritt for CT-under-
sokelse med tredimensjonal rekonstruksjon
viste subluksasjon i atlantoaksialleddet. To
av disse tre fikk senere diagnosen juvenil
revmatoid artritt.

Tre av pasientene ble forst forsekt repo-
nert lukket med skallestrekk (Gardner-
Wells) i opptil 15 dager — uten at man opp-
nédde tilfredsstillende korreksjon av feilstil-
lingen. Diagnosen hos disse ble stilt etter
fem, fem og seks maneder. De ovrige tre pa-
sientene, med diagnoseforsinkelse pa hen-
holdsvis fem, dtte og 36 méneder, gikk derfor
rett til operasjon uten lukket reponeringsfor-
sok. Fem av seks pasienter ble fiksert kirur-
gisk. Den siste hadde en fiksasjon som ikke
lot seg korrigere, og operasjonen ble avslut-
tet uten kirurgisk fiksasjon. Ingen alvorlige
postoperative komplikasjoner i form av
bledning, infeksjon eller nevrologisk utfall
var registrert.

CT-undersokelse gjort ett ar etter operasjo-
nen viste full reposisjon hos to og delvis repo-
sisjon hos tre av pasientene som ble kirurgisk
fiksert (tab 1), i tillegg beinet fusjon i fasett-
ledd og/eller bakre strukturer (laminae og spi-
nosi) hos alle. Den siste pasienten hadde bei-
net fusjon allerede pa operasjonstidspunktet.

Ved ettarskontrollen ble det rapportert lite
smerter, bortsett fra hos barnet som fikk dia-
gnosen 36 méaneder etter symptomdebut. Alle
pasientene hadde en viss rotasjonsinnskrenk-
ning i nakken ved klinisk undersekelse. Der
vi hadde oppnadd komplett reposisjon, var
rotasjonsinnskrenkningen pa ca. 25-30% i
begge plan. Ett av barna hadde fatt gjentatte
botoxinjeksjoner i m. sternocleidomastoideus
pa grunn av uttalt kontraktur i denne, uten at
dette hadde gitt noen vesentlig effekt.

Diskusjon
I perioden 2004—10 ble seks barn i alderen
sju til 14 ar operert for atlantoaksial rota-
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Figur 3 C7- og C2-buen fikseres til hverandre med staltréd eller titanvaier pa begge sider og beinkloss fra pasientens hoftekam imellom [Gallies fusjon). a) Peroperativt

og b] rentgenbilde tatt fra siden

sjonsfiksasjon ved Oslo universitetssyke-
hus, Rikshospitalet. Det ble oppnadd full
reposisjon hos to og delvis reposisjon hos
tre. Den siste hadde beinet fusjon pa opera-
sjonstidspunktet, og skaden lot seg ikke kor-
rigere kirurgisk.

Fem av vére seks pasienter hadde veert
utsatt for et mindre nakketraume, mens den
siste hadde hatt tonsillitt. I et storre mate-
riale var tilstanden vanligst relatert til ovre
luftveisinfeksjon (35%), mindre traume
(20 %) eller kirurgisk prosedyre i svelg eller
nakke (20 %), i resten av tilfellene var arsa-
ken ukjent (9). Mens det mannlige kjonn er
overrepresentert ved spinale skader (22, 23),
er det ved atlantoaksial rotasjonsfiksasjon
en overvekt av jenter — 70—-80% (9, 23).
I vart materiale var halvparten jenter.

For CT-undersekelse var mulig var dia-
gnostisering av atlantoaksial rotasjonsfiksa-
sjon basert pa konvensjonell rentgenunder-
sokelse (24). Resultatet er imidlertid ofte
vanskelig & tolke hos et barn med feilstilling
i atlantoaksialleddet (6, 24—26), men reont-
genundersekelse anses allikevel ogsa i dag
som et nyttig supplement i utredningen for &
utelukke annet patologisk, som medfedte
misdannelser eller tumor i columna (27).
Statisk CT-undersekelse vil kunne vise feil-
stilling mellom atlas og axis, men den har

sin begrensning i at den ikke kan demon-
strere den dynamiske sammenhengen mel-
lom atlas og axis ved rotasjon (27, 28).
Dynamisk CT-undersgkelse av et barn som
roterer hodet maksimalt mot den ene siden
vil som normalfunn vise at atlas roterer ca.
23° pé axis for denne begynner a rotere med
atlas (29). For & verifisere en fiksert rota-
sjonsfeilstilling er dynamisk CT-underse-
kelse, der bildene tas med hodet maksimalt
rotert mot heyre, mot venstre og rett frem,
det beste. Det er forst da man kan se om feil-
stillingen 1 leddet lar seg korrigere ved rota-
sjon i nakken. Dersom feilstillingen/subluk-
sasjonen endrer seg lite eller ingenting ved
rotasjon, kan man radiologisk konkludere
med atlantoaksial rotasjonsfiksasjon (27, 28,
30). Undersokelsen anbefales for kartleg-
ging av de anatomiske forhold i gvre cervi-
kalcolumna hos barn (31).

Torticollis hos barn kan ha ulike arsaker,
og vedvarende skjevstilling ber alltid utre-
des nzrmere. Hos barn er vanligste &rsak
kongenital muskuler torticollis (8). Denne
tilstanden er fordrsaket av kontraksjon og
etter hvert kontraktur i m. sternocleidomas-
toideus pa motsatt side av den hodet er rotert
til. Slik krampe i muskulaturen finnes van-
ligvis ikke ved atlantoaksial rotasjonsfiksa-
sjon (20). Imidlertid hadde vér pasient med

totalluksasjon i atlantoaksialleddet kontrak-
tur i muskulaturen. Hos tre av vare pasienter
mistenkte man i forkant av operasjonen
juvenil revmatoid artritt. To har senere fatt
diagnosen. Det er uvisst hvorvidt det er en
sammenheng mellom tilstandene, men én
teori er at rotasjonsfiksasjon kan oppsta som
folge av slappere ligament og synovial for-
tykkelse ved juvenil revmatoid artritt (32).
Samtidig forekomst er ogsa beskrevet i en
kasuistikk fra 2011 (33). Vi mener derfor det
er viktig med bred utredning av barn med
atlantoaksial rotasjonsfiksasjon for & ute-
lIukke juvenil revmatoid artritt. Dersom man
ikke finner arsaken til torticollis hos barn,
maé tumor utelukkes. Tumor i bakre skalle-
grop kan komprimere/affisere nervestruk-
turer som innerverer nakkemuskulaturen og
dermed sekundeert gi torticollis (34).

De fleste tilfeller av torticollis forarsaket
av ligament- eller muskelskade responderer
godt pd smertestillende og antiinflammato-
risk medikasjon. Man oppnér oftest spontan
bedring og normalisering av feilstillingen
innen en uke (35). Nar arsaken er atlantoak-
sial rotasjonsfiksasjon kan imidlertid tilstan-
den vedvare pé tross av medikamentell be-
handling, eventuelt kragebehandling. Ved
tidlig diagnose lar imidlertid ogsé de fleste
med denne tilstanden seg lett reponere luk-

b |
Atlas

Dens Axis

Figur &4 Atlas og axis er fiksert med skruer og stag pa begge sider (Harms teknikk). CT-bilder fra a) siden og b] bakfra [der skruer og stag i atlas og axis er markert radt).

¢] Vanlig rentgenbilde tatt fra siden
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Figur 5 Postoperativ eksternfiksasjon i halovest.
Pasienten og hennes foreldre har gitt samtykke til
at bildet blir publisert

ket uten sekvele. Enkelte pasienter i tidlig
fase oppnar til og med reposisjon under lett
manipulasjon i forbindelse med underse-
kelse og rentgendiagnostikk. Ved sykehisto-
rie 1 opptil 30 dager ber antiinflammatorisk
og eventuelt muskelrelakserende medika-
sjon i 1-2 uker kombinert med lett trak-
sjonsbehandling og nakkekrage forsekes
(22). Traksjonsbehandling startet opp innen
30 dager etter symptomdebut forer i 90 % av
tilfellene til reponering og normal bevege-
lighet i atlantoaksialleddet (11).

Dersom det ikke blir reposisjon og bed-
ring av smerter og bevegelighet, bor man ga

videre med lukket reposisjonsforsek med
skallestrekk, fysioterapi og relaksantia. Pa-
sientene ligger med skallestrekk i i gjen-
nomsnitt to uker. Etter at det ved hjelp av
CT-undersokelse er bekreftet at feilstillin-
gen er reponert, gir pasienten med nakke-
krage i seks uker. Den enkelte pasient reluk-
serer imidlertid i gjennomsnitt to ganger
(11), og enkelte anbefaler da nytt repone-
ringsforsek (9, 22). Det er vist at i inntil 2—3
maneder etter oppstétt torticollis er trak-
sjonsbehandling kombinert med nakkekrage
vanligyvis tilstrekkelig for & oppheve feilstil-
lingen (6, 9, 36—38). Ved atlantoaksial rota-
sjonsfiksasjon over 2—3 maneder er gjerne
lukkede reposisjonsforsek mislykket (9, 36,
38-40), og kirurgisk behandling med &pen
reposisjon og intern fiksasjon kan bli ned-
vendig (2, 6, 39, 41, 42).

Etter det vi kjenner til, er det kun gjort én
prospektiv studie som omhandler diagnose,
behandling og utfall ved atlantoaksial rota-
sjonsfiksasjon (42). Anbefalt behandlings-
strategi er ellers i all hovedsak basert pa
retrospektive oppfolgingsstudier.

Vére erfaringer med mislykket lukket
reposisjonsforsek hos tre pasienter med
symptomvarighet over fem méaneder er i trad
med rapporter om at skallestrekk ikke er til-
strekkelig til & kunne reponere en sent dia-
gnostisert atlantoaksial rotasjonsfiksasjon
(14, 37). Det kan vere livstruende (2) og det
er ogsa beskrevet «plutselig ded» ved forsek
pa lukket reponering av en fiksert rotasjons-
feilstilling i atlantoaksialleddet (6).

Kirurgisk behandling av atlantoaksial
rotasjonsfiksasjon farer ikke til normalisering
av de anatomiske forhold i nakken. Rota-
sjonsbevegeligheten etter fiksasjonskirurgi
blir redusert med ca. 25 % (6). Det er ogsa vist
at hos 30 % oppstér en degenerasjonsprosess
inabonivéet innen ti 4r etter fiksasjonskirurgi
(16). Konsekvensene av mislykket repone-

ring og vedvarende feilstilling er imidlertid s&
store at vi mener kirurgi er det beste behand-
lingsalternativet etter ett mislykket lukket
reponeringsforsek. Ved svert forsinket dia-
gnose ber apen reposisjon og fiksasjon gjeres
uten forst & forseke lukket reponering.
Begrensninger i denne gjennomgangen
skyldes et lite og selektert pasientmateriale, at
dataene er innhentet retrospektivt og at vi ikke
har hatt sammenlikningsgrupper. A lage ret-
ningslinjer for behandling av denne pasient-
gruppen basert pa vart materiale blir séledes
vanskelig. Det er imidlertid en internasjonal
tendens i retning av operativ behandling ved
atlantoaksial rotasjonsfiksasjon i over tre
maneder, selv om tidspunktet for anbefalt
kirurgisk intervensjon varierer (6, 42).

Begge foreldre til alle barna og alle barn over 12 &r
har gitt samtykke til publisering av artikkelen.
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Tabell 1 Seks barn operert for atlantoaksial rotasjonsfiksasjon ved Nevrokirurgisk avdeling, Oslo universitetssykehus, Rikshospitalet, i perioden

2004-10
Tid fra symptom- Preoperativ Postoperativ
debut til diagnose feilstilling feilstilling
(md.) (grader] (grader) Operasjonsmetode

Pasient 1 6 38 16 C1 fiksert til C2 med sublaminarvaier og autolog beinkloss
fra hoftekam (Gallies fusjon)

Pasient 2 5 50 18 Atlantoaksial fiksasjon med skruer og stag kun pa den ene
siden. Skrueplassering pa den andre siden ble ansett som
for risikabelt ut fra fare for skade pa a. vertebralis

Pasient 3 8 8 0 Skruer i lateralmassivene i C1 og i pediklene i C2 p& begge
sider, koblet med titanstag (Harms teknikk]

Pasient 4 5 Totalluksasjon i leddet 20 Fiksasjon med staltrdd som cerclage og autologt bein fra

C1/C2 pa den ene siden. hoftekammen

Pasient 5 3 21 0 Harms teknikk

Pasient 6 36 16 16 Feilstillingen ble forsgkt reponert under operasjonen, men
det hadde allerede oppstatt en autofiksasjon som ikke lot
seg korrigere. Operasjonen ble avsluttet uten videre kirurgisk
fiksasjon
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