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INTRODUÇÃO

A síndrome de Down é caracterizada como
uma condição genética que ocasiona retardo men-
tal e alterações dismórficas como brachycephaly,
inclinação palpebral superior, prega palmar única,
boca e orelha pequenas, língua protrusa e aumen-
to do espaço entre o primeiro e segundo podo-
dáctilos1.

Outras características comuns à síndrome são
as alterações neuromusculares e osteoarticulares,
destacando-se a hipotonia muscular, diminuição de
força, frouxidão ligamentar e hipermobilidade arti-
cular1. A hiperfrouxidão ligamentar e a hipotonia
generalizada são características que, na síndrome
de Down, contribuem para a alteração do alinha-
mento no segmento atlantoaxial1,2.

A instabilidade atlantoaxial é definida como
uma maior mobilidade da primeira vértebra cervi-

cal, o atlas, sobre a segunda, o áxis3. A relação
entre a síndrome de Down e esta alteração foi des-
crita por Spitzer em 19614,5. Na maioria dos casos
a instabilidade atlantoaxial ocorre de forma
assintomática4, sendo que apenas 1% a 2% dos
indivíduos com esta alteração apresentam os si-
nais e sintomas de comprometimento neurológico
secundário à compressão medular, tais como, fadi-
ga fácil, dificuldade em deambular, alterações da
marcha, dor na região do pescoço, diminuição da
mobilidade cervical, torcicolo, déficits sensoriais,
espasticidade, entre outros.

A alteração no alinhamento do segmento
atlantoaxial pode estar associada à dor, transtornos
neurológicos, compressão medular alta e, em alguns
casos, pode ocasionar morte súbita. Embora na maio-
ria dos indivíduos com síndrome de Down a instabi-
lidade atlantoaxial seja tratada de forma conserva-
dora e acompanhada periodicamente, em algumas
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situações nas quais existem alterações neurológi-
cas, a indicação cirúrgica se faz necessária4.

É imprescindível que os profissionais de saú-
de se preocupem com a presença desta alteração,
já que a prática de atividades físicas que exijam
flexão cervical forçada pode ocasionar subluxação
ou luxação das vértebras, podendo resultar em com-
pressão da medula espinhal4,5.

Deste modo, crianças com síndrome de Down
com evidências de instabilidade atlantoaxial devem
ser submetidas rotineiramente a acompanhamen-
to radiográfico da coluna cervical antes de libera-
das para a prática de esportes4,5. Além disso, faz se
necessário um programa educacional destinado aos
profissionais de saúde, em especial fisioterapeu-
tas, para conscientização das condutas terapêuti-
cas, a fim de evitar os manuseios ou posiciona-
mentos que possam proporcionar algum risco para
a criança durante o tratamento6.

Segundo a Sociedade de Pediatria do Rio de
Janeiro, a criança com síndrome de Down necessi-
ta ser assistida desde os primeiros meses de vida
pelos médicos pediatras, que devem visar o diag-
nóstico precoce e condutas adequadas7.

Logo nos primeiros meses de idade, os pedi-
atras precisam orientar os cuidadores quanto às
possíveis alterações secundárias à síndrome, como
cardiopatias, atraso do desenvolvimento motor,
déficit neurológico, auditivo e visual2, e encaminhar
aos profissionais especialistas. Além disso, o pedi-
atra precisa adotar como conduta rotineira na ava-
liação da criança com síndrome de Down a investi-
gação radiográfica da coluna cervical em perfil para
avaliação da articulação atlantoaxial7.

Dar ênfase ao diagnóstico de instabilidade
atlantoaxial em crianças com síndrome de Down
reforça o direito destas de receber uma reabilita-
ção adequada8, assim como, reafirma os princípios
do Sistema  Único de Saúde num contexto de valo-
rização da atenção à saúde da criança9. A identifi-
cação da instabilidade possibilita o encaminhamento
ao serviço especializado e um tratamento individu-
alizado5.

Segundo Costa e Herrero10, uma criança com
síndrome de Down tende a receber o mesmo tipo
de terapia que uma criança com atraso ou altera-
ções do desenvolvimento motor, semelhantes em
termos de apresentação clínica. Esses autores des-
tacam a importância da escolha de abordagens te-
rapêuticas específicas, assim como a otimização de
estratégias individualizadas para essa população.

Assim, o objetivo é estimar a prevalência de
instabilidade atlantoaxial em crianças com síndro-
me de Down e verificar se há associação entre esta
alteração e seus sinais e sintomas específicos, como
dor no pescoço, dificuldade de andar, fraqueza em
membros inferiores, cansaço, dificuldade de equilí-
brio, incontinência fecal e urinária e vômito em jato.

MÉTODO

Trata-se de um estudo descritivo, de cará-
ter transversal, que contou com a participação
de crianças com diagnóstico médico de síndrome
de Down, com idade entre três e cinco anos. A

restrição da faixa etária estudada segue o reco-
mendado pela Academia Americana de Pediatria,
que afirma a necessidade de uma avaliação radio-
lógica nesta faixa etária em pacientes com sín-
drome de Down9.

Não foram incluídas crianças que realiza-
ram cirurgia cervical e com patologias não asso-
ciadas à síndrome. Inicialmente, os responsáveis
pelas instituições de referência em tratamento de
crianças com síndrome de Down (públicas e pri-
vadas) do município de Juiz de Fora foram
contatados pela equipe de pesquisadores deste
estudo, e após tomarem conhecimento desta pes-
quisa, forneceram seu banco de dados aos pes-
quisadores deste estudo.

Foram convidadas a participar, vinte e duas
famílias que estavam sendo acompanhadas por
essas instituições através de até três tentativas de
contato telefônico. Todos os responsáveis cadas-
trados aceitaram participar da pesquisa, sendo que
apenas uma família contida no banco de dados não
participou, devido ao falecimento da criança. Des-
ta forma, os responsáveis pelas crianças foram con-
vidados, via telefone, a participarem do presente
estudo e, ao aceitarem, foi agendado data e horá-
rio para avaliação clínica e radiológica.

 No dia da avaliação, os cuidadores, primei-
ramente, receberam explicações sobre os procedi-
mentos do estudo e os riscos do exame de raios-X,
assim como, a sua importância para diagnóstico
precoce de alterações na região da articulação
atlantoaxial e suas possíveis implicações na vida
da criança.

Esta pesquisa recebeu parecer favorável para
a sua realização (número 216/2011) e os respon-
sáveis assinaram o Termo de Consentimento Livre
e Esclarecido.

Os dados da criança (sexo, idade e raça), as-
sim como a presença de sinais sugestivos de insta-
bilidade atlantoaxial, como dor no pescoço, dificul-
dade de andar, fraqueza em membros inferiores,
cansaço, dificuldade de equilíbrio, incontinência fe-
cal e urinária e vômito em jato, foram obtidos atra-
vés de uma entrevista com o cuidador e armazena-
dos em um formulário por uma das pesquisadoras
do estudo. Esta não tinha acesso a dados referentes
ao possível diagnóstico de instabilidade atlantoaxial
realizado por avaliação radiográfica anteriormente,
assim como, desconhecia o resultado do exame
radiográfico realizado neste estudo.

Posteriormente, as crianças foram submeti-
das à radiografia da coluna cervical em perfil em
três diferentes posições: neutro, flexão e exten-
são, de acordo com o método proposto pelo Comi-
tê Paraolímpico Americano11 e pela Academia Ame-
ricana de Pediatria7 e de acordo com todas as
normas de proteção citadas pelo manual Guidelines
on Best Practice in the X-Ray Imaging of Children12.

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 Serviço) para cálculo do
índice de concordância, obtendo confiabilidade su-
perior a 0,80. Nas três incidências radiográficas
(neutro, flexão e extensão) a análise foi feita a partir
de uma linha perpendicular traçada da extremida-
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de inferior do arco anterior da primeira vértebra
cervical (atlas) até a face anterior do processo
odontoide5.

 Embora a literatura seja divergente quanto
ao valor adotado para se considerar a distância
atlas-odontoide como normal, para este estudo o
valor considerado para diagnosticar a instabilidade
atlantoaxial foi quando igual ou maior que 4,5 mi-
límetros, assim como proposto pelo Comitê
Paraolímpico Americano e pela Academia America-
na de Pediatria11. Esta avaliação e análise foram
realizadas de forma cega pelo radiologista partici-
pante da pesquisa sem que ele conhecesse os pos-
síveis sinais clínicos de instabilidade atlantoaxial
apresentado pelas crianças.

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

Foi realizada análise descritiva dos partici-
pantes incluindo idade, sexo e raça das crianças e
ainda foi descrito se apresentavam os sinais su-
gestivos de instabilidade atlantoaxial. Uma estima-
tiva pontual da prevalência de instabilidade
atlantoaxial foi feita através da razão entre o nú-
mero de casos de instabilidade atlantoaxial exis-
tentes na amostra estudada e o número de crian-
ças avaliadas.  Por fim, para verificar a associação
entre os sinais sugestivos de instabilidade
atlantoaxial com presença desta alteração, foi uti-
lizado o teste Qui-quadrado (c2). Para todas as aná-

lises estatísticas foi considerado o índice de signifi-
cância α = 0,05.

RESULTADOS

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

Apenas duas crianças apresentaram instabi-
lidade atlantoaxial (distância atlas-odontóide igual
ou maior que 4,5 milímetros), indicando uma pre-
valência de 9,5% desta alteração na amostra estu-
dada. Além dessas, foram encontradas uma crian-
ça com hipodesenvolvimento do processo odontoide
e outra com espondilolistese em C3-C4.

Algumas crianças demonstraram sinais su-
gestivos de instabilidade atlantoaxial, segundo re-
lato dos cuidadores, sendo os mais comuns a in-
continência fecal e urinária (61,9%), dificuldade
de andar (23,8%), problemas de equilíbrio
(14,3%) e cansaço (14,3%), seguidos por dor no
pescoço (4,8%) e fraqueza em membros inferio-
res (4,8%). Outros sinais descritos na literatura,
como epilepsia, movimentação limitada da cabe-
ça e tontura, não foram encontrados na amostra
deste estudo.

Não foi verificada, através do uso do teste
Qui-quadrado (c2), associação estatisticamente sig-
nificativa entre os sinais e sintomas sugestivos de
instabilidade atlantoaxial apresentado pelas crian-
ças com a presença desta alteração, conforme pode
ser visualizado na Tabela 1.

Tabela 1: Associação entre a Instabilidade Atlantoaxial e presença de sinais e sintomas sugestivos

Signs and symptoms suggestive of Classification χχχχχ2 p-value
Atlanto-axial Instability <4.5 >4.5

   
Dor no pescoço
Sim 1 2 0,11 1,00
Não 18 0
Dificuldade de andar
Sim 4 1 0,84 0,43
Não 15 1
Fraqueza em membros inferiores
Sim 1 0 0,11 1,00
Não 18 2
Cansaço
Sim 3 0 0,37 1,00
Não 16 2
Dificuldade de equilíbrio
Sim 3 0 0,37 1,00
Não 16 2
Incontinência Urinária e Fecal
Sim 13 0 3,59 0,13
Não 6 2
Vômito em jato
Sim 5 0 0,69 1,00
Não 14 2

Legenda: p-valor = nível de significância estatística; χ2 = valores do teste Qui-quadrado; Classificação < 4,5 milímetros
indicativo de ausência de instabilidade atlantoaxial. Classificação > 4,5 milímetros indicativo de presença de instabilidade
atlantoaxial.
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DISCUSSÃO

Com o objetivo de determinar a prevalência
de instabilidade atlantoaxial em crianças com sín-
drome de Down e verificar se há associação entre
esta alteração e seus sinais e sintomas específicos
foram encontrados prevalência de 9,5%, contudo
os casos foram todos assintomáticos, não apresen-
tando associação com os achados clínicos sugesti-
va desta alteração.

Quanto à investigação da presença de insta-
bilidade atlantoaxial nas crianças com síndrome de
Down a literatura é bem vasta e controversa com
relação à prevalência desta alteração e à presença
de sinais e sintomas clínicos.

De acordo com Barros Filho et al.4 e Boechat
et al.5 a instabilidade atlantoaxial acomete cerca
de 10 a 30% dos indivíduos com síndrome de Down,
sendo sintomática em apenas 1 a 2% destes.
Merrick et al.13, em seu estudo com 404 participan-
tes com síndrome de Down entre 0 e 19 anos de
idade constataram que 59 (14,6%) deles apresen-
taram instabilidade atlantoaxial, sendo que 53 pos-
suíam esta alteração de maneira assintomática.

 Casas et al.14, avaliaram 37 pacientes com
síndrome de Down na faixa etária entre 5 e 47 anos,
3 deles apresentaram instabilidade atlantoaxial,
sendo esta assintomática em todos os casos. Já
Szpak et al.15

, investigaram a prevalência de insta-
bilidade atlantoaxial em indivíduos de 2,5 a 15 anos
de idade, verificando que, dos 30 participantes ne-
nhum apresentou distância atlas-odontóide igual ou
maior que 4,5 milímetros.

Alguns dos sinais sugestivos de instabilidade
atlantoaxial, como dificuldade de equilíbrio, incon-
tinência fecal e urinária, fraqueza em membros in-
feriores e dificuldade de andar parecem ser peculi-
ares às crianças com síndrome de Down na faixa
etária estudada (3 a 5 anos), o que torna difícil a
discriminação dessas características quanto à sin-
tomatologia específica da instabilidade atlantoaxial.
Tal resultado corrobora com o estudo de Szpak et
al.15 que embora não tenham encontrado nenhum
caso de instabilidade atlantoaxial em seus partici-
pantes, encontraram alguns sinais sugestivos como
desconforto cervical/torcicolo (6,6%), alterações de
controle esfincteriano (16,6%) e queixa de dor em
extremidade superior e inferior (3,3%).

Embora os membros da Divisão Médica das
Olimpíadas Especiais, desde 1983, tenham deter-
minado que todo atleta com síndrome de Down deva
ser avaliado por exame radiológico da coluna cer-
vical antes da prática desportiva11, alguns dados
da literatura vão contra esta exigência.

Casas et al.12 incentivam  a prática de espor-
tes para indivíduos com síndrome de Down, mes-
mo na presença de instabilidade atlantoaxial e jul-
ga desnecessária a triagem radiológica preconizada
pela Divisão Médica das Olimpíadas. Szpak et al.15

corroboram  com estes autores, salientando a au-
sência de evidências científicas que provem neces-
sidade de realizar o acompanhamento radiográfico
nestes indivíduos.

Entretanto, instituições de grande respaldo
científico como a Academia Americana de Pedia-
tria, Comitê de Genética da Academia Americana

de Pediatria e o Comitê Paraolímpico Americano
incentivam esta investigação radiográfica e a jul-
gam essenciais como medida preventiva para esta
população11

.
Portanto, parece que o acompanhamento

radiográfico em idade precoce se faz necessário a
estas crianças, como na faixa etária abordada nes-
te estudo, considerando que a sintomatologia pode
não ter associação com estas alterações clinicas
sugestivas de instabilidade atlantoaxial, e a prática
esportiva pode se tornar perigosa na ausência des-
ta informação.

De acordo com Ribeiro & Sá6, averiguar a
presença de instabilidade atlantoaxial em crianças
com síndrome de Down é importante para que se-
jam estabelecidas condutas adequadas em sua re-
abilitação evitando posições de exagerada flexão,
extensão, rotação e giros forçados com a cabeça.

Outro fator que avigora os cuidados com a
investigação da instabilidade atlantoaxial nas cri-
anças com síndrome de Down é a realização de ati-
vidades esportivas, pois a escolha do esporte de-
penderá das suas condições físicas e do exame para
detecção desta alteração16. Considerando os ele-
vados índices de obesidade nessa população16,17, o
incentivo à prática de atividade física e combate ao
sedentarismo são fundamentais e devem ser
enfatizados de forma segura e baseada na investi-
gação da instabilidade.

Não foram encontrados na literatura traba-
lhos realizados com a população com síndrome de
Down restringindo a idade entre os 3 e 5 anos, con-
forme preconiza a American Academy Of
Pediatrics18. Esta restrição quanto à faixa etária,
permitiu investigar a instabilidade atlantoaxial pre-
cocemente e ainda excluir possíveis falhas. Quan-
do em idades inferiores a 3 anos, as características
da ossificação do atlas e do áxis poderiam provo-
car erro de interpretação da distância atlantoaxial
e do aspecto do odontoide, o que pode levar em
alguns casos, à repetição deste exame e, conse-
quentemente, à nova exposição da criança5 aos
raios-X. Vale destacar que os resultados deste es-
tudo são específicos da população estudada, de
crianças com síndrome de Down abrangendo a fai-
xa etária de 3 a 5 anos, não podendo ser generali-
zado para a população com idade superior.

Algumas peculiaridades desta pesquisa difi-
cultam a comparação de seus resultados com os
de estudos similares13-15, como por exemplo, a res-
trição da idade dos participantes. Além disso, ape-
nas duas crianças possuíam instabil idade
atlantoaxial e estas não apresentaram a sintoma-
tologia clínica, o que dificultou a análise. No entan-
to, a prevalência desta alteração está semelhante
ao descrito na literatura.

 Destaca-se ainda a utilização de um dese-
nho de estudo transversal não permitindo inferir
sobre desfechos futuros no possível aparecimento
de sinais e sintomas, assim como, no surgimento
de possíveis alterações na coluna cervical. Uma
possível limitação é o fato dos sinais sugestivos da
instabilidade atlantoaxial terem sido relatados pe-
los cuidadores, o que impõem o viés da memória
ao estudo e, portanto, os resultados devem ser in-
terpretados com cautela.
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Os resultados apresentados apontam impor-
tantes questões para a prática clínica no que se
refere à presença de instabilidade atlantoaxial em
crianças com síndrome de Down, o que poderá nor-
tear novos estudos que realizem a rotina
radiográfica e avaliem suas possíveis mudanças ao
longo do desenvolvimento dessas crianças. Tal fato
justifica a necessidade da avaliação e acompanha-
mento, por parte dos médicos pediatras, desde o
inicio do desenvolvimento e a importância da reali-

zação de encaminhamentos a profissionais espe-
cializados para que estas crianças recebam um tra-
tamento multidisciplinar adequado a fim de garan-
tir atenção integral à saúde.

Conclui-se que a prevalência de instabilida-
de atlantoaxial na população estudada foi de 9,5%,
contudo os casos foram assintomáticos, não sendo
encontrada associação entre a instabilidade
atlantoaxial e os sinais e sintomas sugestivos des-
ta alteração da coluna cervical.
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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.
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