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RESUMO

INTRODUÇÃO. A Síndrome de Down é uma condição genética caracterizada por
Trissomia do cromossomo 21. Além do comprometimento intelectual e de
características físicas específicas da síndrome, algumas alterações ortopédicas
podem estar presentes, como a instabilidade do segmento atlantoaxial. Essa
instabilidade predispõe o paciente a subluxação ou luxação articular que podem
causar tetraplegia e, até mesmo, morte súbita. OBJETIVOS. Descrever o caso, o
diagnóstico e a evolução de paciente com Síndrome de Down internado devido à
suspeita de luxação atlantoaxial. DESCRIÇÃO DO CASO. Paciente feminina, 12
anos, portadora de Síndrome de Down com deficiência intelectual leve/moderada,
transtorno de déficit de atenção e hiperatividade (TDAH) e cardiopatia congênita
(Defeito Septo Atrioventricular corrigido), encaminhada para internação hospitalar
por quadro de dor e imobilidade cervical com início há 7 meses e piora progressiva,
com suspeita de subluxação rotatória atlantoaxial. Ao exame físico com dificuldade
ao deambular, mobilidade reduzida, dor ao deglutir, retenção urinária, oligúria,
dificuldade ao evacuar e força global reduzida. Exames hematológicos e urinálise
normais. Sinais de luxação atlantoaxial evidenciados pela radiografia de coluna
cervical sendo melhor avaliada por tomografia computadorizada. Solicitada
transferência imediata para serviço de referência em neurocirurgia pediátrica devido
risco de tetraplegia, recebendo aceite de equipe e transferência para correção
cirúrgica. DISCUSSÃO. A instabilidade do segmento atlantoaxial, em pacientes com
Síndrome de Down, ocorre pelo aumento da mobilidade da articulação C1-C2
devido a frouxidão ligamentar alar e pode ter como fatores predisponentes: a
presença de hipo ou aplasia do odontoide, hipoplasia do arco posterior do atlas,
espinha bífida C1, frouxidão do ligamento transverso ou assimilação atlanto-axial.
Ademais, esse quadro pode estar associado a dor, fraqueza de membros,
transtornos neurológicos, compressão medular alta e, em alguns casos, morte
súbita caso ocorra uma flexão cervical forçada, principalmente em crianças, luxando
ou subluxando as vértebras e gerando a compressão da medula espinhal. O
diagnóstico é feito com radiografias em diferentes perfis, tomografia
computadorizada com reconstrução do segmento C1-C2 e, nos casos com
mielopatia, a ressonância magnética. A maioria dos pacientes com essa condição é
tratada conservadoramente, contudo, havendo alteração neurológica a correção
cirúrgica é indicada. CONCLUSÃO. Entre a população com Síndrome de Down
cerca de 15% possui instabilidade atlantoaxial (IAA) assintomática e 2% apresenta
compressão da medula espinhal devido a esse  distúrbio. Pacientes com
compressão medular sintomática podem apresentar dor no pescoço, torcicolo,
anormalidades na marcha, perda esfincteriana (intestinal e/ou da bexiga), ou sinais
de quadriparesia ou tetraplegia e necessitam de estabilização imediata. Portanto, o
acompanhamento desses pacientes e o reconhecimento precoce deste diagnóstico
é importante para evitar riscos de tetraplegia e/ou morte súbita. 
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