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I NTRODUCCION

El sindiome;defkiipge —Feil’es 11amado Tambien-

entrevlos anos de 1850 y 1912.

En el afio de 1912 Maurice Klippel y Andre Feil pu-
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. de un-casoien-un sastre de

ritis,describien-

,fiﬁales;siendo-éste el tipo mas comiin pero
f‘uﬁsuiimenﬁe no causa sintomas y es detectado
 éh'r§di§grafias de rutina o casuales.

‘pIPO IIi}Bs cualgquiera de los dos tipos anteriores
agsociado con cualquier involucracidn de vér-
tebras toraxicas bajas o lumbares.

Dubreuil de Chambardel fué el primero en usar el

epdnimo de SINDROME DE KLIPPEL FEIL(14,17)La restriccién

de la movilidad del cuello es el descubrimiento mds fre-

cuente.Sin embargo,muchos pacientes ain aguellos con
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marcada involucracion .cervical,son capaces de 1ograr un
enganoso rango de movilldad,como Gray y colaboradores,

lo han senalado(Q 14).
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EMBR I OLOGTIA

La ‘columna ’vertebral es.una estructura segmentada

onvertirse en

Una'masa’ interna central de-




Hacia 1;chafﬁ§'sehaha“de;viaa:émhrionafia‘pqédg

el desarro-

1 son’bastante. .
entlos defectos del de-
iétemas orgdnicos, ser

genética o ambiental,.




De acuerdo con: lo anterior,es entre la tercera Yy

ualquier factor’teratogenico

’puede produc x anomalias con-

que'aé:géisobrenel‘émbris

génitas enléu.cdlhmna;yertebral
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MATERIAL Y METODDO

~EL departamento de Bioestadisticaldel Hospital de

‘pacientes

Se reunieron ‘los ‘expedientes clidicés'y‘rﬁdidgré-—

ficos de 103:diez}caéos,investigando.los siguientes da-

tos:'

familiares

‘Antecedente sersonales

;Resultados radiograficos y de estudios paracllnicOS'

ngenitas agregadas

Siendo_lo"resultadqs;y e1 por¢éntaje el que se

muestra'}f
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RESULTADOSs
SEXO:

Masculino- cuatro pacientes ( 40 % )

‘FemeninO' seis pacientes ( 60 % )
EbAD DE. DETECCION'fAMILIAR :
” Edad mayor'
Edad~mgno: na;imﬁento
Promedi;f

EDAD DE LA' PRIMERA CONSULTA : -

Promedio

ANTECEDENTES FAMILIARESF

Un paciente tenla el antecedente de tener a

su hermano y a su padre con alter ciones de la caja

costal

PROBLEMAS AUDITIVOS :

Tres pacientes préseﬁﬁaron alteraciones oto-
ldgicas,dos con hipcplaﬁia‘o.malformacién del pabelldn
auricular y los tres presentavan problemas;consistentes
en deficiente aprovechamiento escolar al parecer por

deficiencia auditiva.
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TRIADA CLASICA .:

éuatro pacientes ( 40 % )
L;MITACIONjMOVIZIDAP :
V ) v‘oéhO'éacientes ( 80 % )

CUELLO CORTO : ‘
. 3 _,}vsi'eiy'.‘e:pacientes (‘ 70 % )

' LINEA POSTERIOR DEL PELO BAJA:

. seis pacientes ( 6 0 % )
ANOMALIAS CONGENITAS

' Asin;et:ria facial T ——————

‘ Soplo si ]
F»u's:ibxi“"‘cos‘_‘tal [ ——
Costilla cervical .

L

.# ‘'PACIENTES 1. 2 3 4 5 6 17
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- ESCOLIOSIS
Cervico}toréxbica # Cuatro pacientes (40 %)

Toraxica': "cin_'co«pacientes (50 %)

Lumbar
Desbalance_,de:'la : g‘c;’iu,mn’aA :
‘  “ Cihdbj pacientes. (50 %)
Escoiibsis~ ﬁayor de 40°
Seis pacientes (60 %)

FUSION CERVICAL

Tipo I R ———————
Tipo II R ——
Tipo IIX ...
# PACIENTES 1 2 3 4 5 6 7
UROGRAFIA EXCRETORA
Ocho pacientes (80 %)
Seis anormales (60%)
Dos Normales (20 %)
TRATAMIENTO QUIRURGICO : A

Cuatro pacientes (‘40 %)
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- DISCUSTION

‘Se reVLSaron los expedientes cllnicos y radiogra-

ficos de

coliosis

e pacion-

.fiéativa~aqr 1 ue poﬂeﬁos considerarlo‘acprdé?édnﬁlo;

reportado en la literatura mundial.
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EDAD -3
Las edades en que se diagnostico el Sindro-

me-de Klippel Fei 'fue hecho entre el nacimiento y los

diez anos,siendo omedio de edad a los tres. anos,’;

encia depen-

ente,la fusidn

[i Yy I;i,spﬂ probablemente heredados como un razgo auto-

ssmiééirecesivo (6,11)

Ninguno de nuestros pacientes tuvo antecedentes

hereditarios de Klippel Feil,Solamente en un caso exis-

tid antecedente de malformacidn en el sistema musculo-
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esqueletico consistente en pectum excavatum en el padre

Y- carinatu‘”en el hermano,pero solo estudios geneticos

la palabr
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En este»trabajo se encontro
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en dos pacientes una

hipoplasia v malformacionfdel pabellon auricular,de los

‘entes,sin’ embarg 2 s,adn aquellos con marxcada invo-

lﬁcraci&n'éefviéa ‘son capaces de un engafioso buen ran-

igo de movilidad (9, 14).

En la revision efectuada se
estaba presente en el 40% de los
de la movilidad en el B80%,por lo

véimilares a los reportados en la

encontrd gque la triada
casos,y la limitacién
que los hallazgos son

literatura mundial.
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ANOMALIAS CONGENITAS 3

Han sido reportadas multiples

anomallas congenitas sociadas al Sindrome de Klippel 'y

Feil - y cada di.,es,mayor el numero de reportes (3,7,8,9)

En nuestra serie encontramos en orden decreciente 1os

siguient -] porcentajes.;Tortlcolis 60”% Asim

‘iqdroﬁe'de Klippel Feil en el 20%

"ESCOLIOSIS

Es la anomalia ortopédica asociada més
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frecuentementé Me Elf;eah,y‘winter,asi comé Hensinger

la reportaron en el '60% de-sus .cascs(9,

'La'eaqéi§§si§'ﬁis.frecuentemente encontrada fue
iﬁ:ééfQicd;toricica y la tordxica alta en un BO%.Cuatro
 éasos de escoliosis mayores de 40° y progresivas han
requerido de correccidn y estabilizacidn mediante ins-
trumentacidén de Harrington,con gancho superior hasta

T1 o C 7,artrodesis posterior,aplicacién de injerto
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Eseo,auté;oqo_d§j¢iéstarilIaca y halo yeso por nueve

meses aproximadamente,la fusidén mds alta se realizd

hasta'64uyie unfpéciénte'se ha diferido la cirugia por

pkobiémgs

.£é§;ﬁlea., »
‘>Tf?ﬂa§_prdébas de fisiologianpuimonaf aé'iQS pacientes
se eﬁcoﬂtfaban alteradas mayormente con curvas mayores
de 40°mostrando una capacidad vital del 64% en promedio
' b) .~-Krieger y asociados reportaron las afinidades
en la disfuncidn respiratoria oculta y anomalias craneo-
vertebrales.Ellos notaron gque el paciente,aparte de las
anomalias S6seas,puede tener malformaciones intrinsecas
del sistema nervioso o disturbios de la circulacidén del

1iguido cefalorraquideo que puede afectar adversamente

la funcidén respiratoria.Bernini y colaboradores,efectua-



‘epiléptica
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ron estudios angiogxéficos defla;afteriazﬁerteﬁral en

pacienges C§nrén9ﬁ;;iqsﬁpééiﬁit”

ron alteraciones d

yeso;éi‘cua ue ;ajustado

que: nocedianial’itratamiento:c nservﬁdor,

el cpalfsg‘ié 6fectu6‘§éntfiqulqéraffa la

q#él ’jhidrocgfalia,motivo por el cual se le colocd

unaVVElvuié‘de Puden,desapareciendo sus problemas neuro-
1691cos?
‘ANOMALIAS CERVICALES :

En el nifio el estrechamiento
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del espacio del disco cervical puede no .ser siempre3

apreciado Y a‘osiflcacién del cuerpo vertebral ;.

es incqmp‘e;

. ANOMALIA

GENITOURINARIAS
La alta incidencia de

ahoméliaé éénitogrinatiaé‘ébnfél Sindrome de Klippel

ESTA TESIS NO SAL:
DE LA BIBLIOTECS
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Feil”es‘menﬁionadé en yaribs}aftichlos(1,5,9,12,14,16,

‘ﬁQ).Raﬁé vy 'Blinznak rép&rﬁafon éllprimer caso de age-

desarrollo,es evidente que la vér-

de 1a em$i;o1 gi;
‘tebra . cervical y.eli:tracto genitourinario se diféren-
cian al hismo tiempo,por esto,una agresién al feto entre

la . cuarta &foétayé semana de desarrollo puede producir
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al mismo tiempo anomalias genitourinarias y un Sindro-

contYegcoliosis congenité;Eh nuestros pacientes

se realizoien

pranamente anomalfas congenitas ‘del tracto urinarieo.




[ TESIS CON
FALLA DE ORIGEN

R E S .U~ M En NG Y C 0 N CLUSTIONES

El Sindrome fue descrito en 1912 por Maurice Klip-

factores geneticos.

nabitualmente el Slndrome de xlippel Feil produce
pocas alteraciones clinxcas de manera gue solo los ca-
S80S Severos son detectados al nacimiento.

Las desviaciones de la columna vertebral tanto en
el plano sagital como frontal son consecutivas a defec~
tos de formacidn,o barras vertebrales y a sinostosis
costal mismos gue encontramos en el 100 % de nuestros

casos.
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Es xmportante el efectuar un estudio de fisiologla

pulmonar,sobre'todo en curvas mayores,de 40 para detec—‘

i ‘mismo,pocas

apéfcibido con

exﬁrema facilidad aun‘en.la.‘onsulta\medica habitual

sobre todo 1os del tipo IIX que por lo comun son detec-
tados{en estudios radlograficos de rutina y que al diag-

nosticarse se debe pensar en las malformaciones congé-
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nitas asociadas’

De‘a@hefdo;qéﬁ’;o? h‘Qriquppdfiamos decir que-el

tratamiento:v

‘aas‘que.al propi

pdgvortopéaist' :gnolé—
rinéélo Urolog ZNéuﬁoloéo,Neurolégo,Cardialogb}rédiétra

y medicina interna,
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