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RESUMEN ESTRUCTURADO
ANTECEDENTES: El sindrome de Klippel Feil (SKF) se refiere a la fusidn de cualquiera de las

vértebras cervicales. Se ha propuesto que es resultante de una alteracion en la morfogénesis,
existiendo diversas teorias etioldgicas que dan una serie de alteraciones clinicas. La triada
cldsica comprende al cuello corto, limitacién de los movimientos del cuello e implantacion baja
del cabello. Hay también alteracién en otros dérganos y sistemas, como son el
musculoesquelético, cardiovascular, genitourinario, neuroldégico y auditivo. Existen diversas
clasificaciones del sindrome, y el diagndstico estd enfocado a determinar el tipo de fusidon
cervical asi como de las alteraciones a otros érganos vy sistemas.

OBJETIVO GENERAL: Describir las caracteristicas clinicas de nifos y adultos con sindrome de
Klippel Feil.

ESTRATEGIA DE BUSQUEDA PARA IDENTIFICACION DE LOS ESTUDIOS: Se identificaron los estudios al
aplicar la estrategia de bUsqueda general para el Sindrome de Klippel Feil, Secuencia de Klippel
Feil y Brevicollis. Incluyendo: BUsqueda electrénica en varias bases de datos (MEDLINE, EMBASE,
CINAHL, COCHRANE, LILACS, PubMed, OVID, y ARTEMISA), ademds de busqueda en las listas
referencia de articulos en donde se mencione al Sindrome de Klippel Feil. La bUsqueda mds
reciente fue realizada en enero del 2006.

METODOS DE LA REVISION: Debido al tipo de diseno de estudios de la literatura disponible y
revisada sobre el SKF se realiza una revision cuyos criterios o variables son definidos por los
autores y elegidos por conveniencia, y son: Autores, Aho de realizacién, Ao de publicacion,
Pais, Disefio del estudio, Caracteristicas de los pacientes, Etiologia sugerida, Asociaciones
principales, Procedimiento diagndstico, Intervenciones, Tratamiento y Grado de evidencia.
RESULTADOS PRINCIPALES: Los anos de bUsqueda son desde 1967 hasta el 2004.

Los paises en donde se realizan los trabajos en su mayoria son desarrollados y el diseho de
estudio que predomina son las series de casos y los casos clinicos.

En la mayoria estdn mezclados hombres, mujeres asi mismo nifos y adultos. Solo en 1 serie de
casos y 9 casos clinicos se refieren a ninos Unicamente.

La etiologia que se sugiere es una alteracidon en la morfogénesis, con una alteracién en la
segmentacién de las somitas y probablemente una alteracién vascular. Se identifica en algunos
articulos el rol que pueden tener los genes PAX 1 en el desarrollo de este sindrome.

Se han utilizado 6 clasificaciones y son las descritas por Feil en 1919, Gunderson en 1967, Hensinger
y Maceren en 1982, Nagib en 1984, Guille en 1995 y Clarke en 1998.

Se describen alteraciéon en sistema musculoesquelético (Sprengel, escoliosis, anormalidades
costales, anormalidades en miembros fordcicos, espina bifida), Cardiovasculares (disminucién
del flujo en arteria vertebral, estenosis adrtica, cardiopatias multiples), Audioldgicas (sordera
conductiva y sensorineural), Genitouirinarias (agenesia renal, ectopia renal, rindn en herradura),

Neuroldgicas (malformacién de Chiari |, quistes dermoides, sincinecia) y Otras.



ANTECEDENTES

Se denomina comuUnmente al Sindrome Klippel Feil (SKF) como la fusion
congénita de cualquiera de las vértebras cervicales. Este sindrome afecta a
ambos sexos, de manera universal, sin existir preferencia de raza o distribucién

geogrdfica.

La incidencia en la poblacién no se ha calculado debido a que no
existen protocolos de atencion clinica o estudios de tamizaje en la poblacion,
sin embargo Thomsen refiere un cdlculo aproximado de 1 caso de en 40,000 a

42,000 nacidos vivos. En diversas publicaciones se encuentra una variabilidad

Actualmente no existe consenso sobre la etfiologia del SKF. Se ha
planteado que el SKF es resultante de una alteracion en la morfogénesis. La
heterogenecidad del perfil clinico en estos pacientes favorece la hipodtesis
clinica de que existe una alteracion en la embriogénesis, y la falla en la
segmentacion de las somitas entfre las semanas 3 a 8 de vida intrauterina. Se
ha propuesto una secuencia de disrupcion arterial como causa probable,
Ademds de la relacion de que existe en la expresidon adecuada de los genes
PAX. Sin embargo, la etiologia no estd bien establecida, y no se han

encontrado factores predisponentes a presentar la enfermedad.V. v. vi vii vii. ix, x, xi

Xii

La presentacion clinica se ha descrito con una triada llamada “clasica”
gue comprende la presencia de cuello corto, limitacidon de los movimientos de
cuello e implantacién baja de cabello. Sin embargo esta triada no es general
a todos los pacientes. Se describe asi mismo afeccién a ofros érganos y
sistemas, como son presencia de alteracion en audicion, en sistema

genitourinario, musculoesquelético, vascular, cardiaco, y neuroldgico. X xiv. xv, xvi

Existen 6 clasificaciones para describir a los pacientes con SKF, sin
embargo la creada por Feil en 1919 aun se encuentra vigente y es la mds

utilizada en la prdctica clinica.xvixvii



El diagndstico se realiza al enconfrar una sinostosis en alguna de las
vértebras cervicales, mediante estudios de imagen como radiografia simple
de vértebras cervicales, tomografia lineal, tomografia axial computada o
resonancia magnética. Ademds es necesario para lograr su clasificacion el
completar el estudio de estas imagenes a columna completa. Al tener
sospecha del diagndstico debido a presencia de elementos de la triada
clasica, es necesario ademas de verificar la sinostosis cervical realizar estudios

de extension para identificar las alteraciones en otfros érganos y sistemasxx

XX, XX, XXil, XXiii

El tratamiento depende de la afeccidon que presente el paciente. En el
caso de considerarse una artficulacion inestable o en la presencia de afeccidn
en el canal medular es necesario practicar una arfrodesis. Se dan medidas de
prevencion y rehabilitacion a los pacientes dependiendo la ubicacion de la

sinostosis y el tipo de SKF. Vi




OBJETIVOS

OBJETIVO GENERAL

Describir las caracteristicas clinicas de los sujetos en ninos y adultos con

Sindrome de Klippel Feil.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Identificar la etiologia del Sindrome de Klippel Feil.
a. Describir el patrén de herencia.
b. Describir las alteraciones de otros érganos.
2. Identificar las clasificaciones diagnosticas.
3. ldentificar los tipos de tratamientos.

4. |dentificar el prondstico.

JUSTIFICACION Y USO DE LOS RESULTADOS

El Instituto Nacional de Pediatria busca en su mision realizar investigacion
con rigor metodoldgico para poder brindar una atencion médica del mdas alto
nivel de calidad y al ser un centro de referencia de tercer nivel de atencion,
tiene la necesidad de contar con el conocimiento acerca de los
padecimientos que tiene poca incidencia en el pais. Por ello mismo es
necesario realizar una descripcion del perfil clinico de los pacientes con SKF
para poder brindar una atencion integral y de calidad a los pacientes con

este padecimiento.

El realizar una descripcion del perfil clinico de los pacientes con SKF
proporciona informacién sobre Ila distribucion en cuanto a sexo, tipo de Klippel
Feil y las alteraciones en otros érganos mads frecuentes de la poblacion que

acude al Instituto Nacional de Pediatria.



La finalidad que persigue esta revision es dar a conocer al médico las
caracteristicas fisicas, radioldgicas, efioldgicas, tratamientos y estudios de
seguimiento de los pacientes, asi como de las alteraciones en ofros érganos
que se asocian, para que este las investigue intencionadamente en cada
paciente, y se generen hipdtesis que den pauta a realizar investigaciones

prospectivas.

Actualmente podemos acceder a bases de datos en donde se obtiene
la informacion deseada, y posteriormente redlizar la busqueda ya sea

electréonica o manual del articulo deseado.

El presente estudio da pauta a la busqueda de un método de tamizaje
para el diagndstico del SKF, mediante la realizacion de un estudio en donde se
describa una muestra de los pacientes cautivos en el Instituto Nacional de
Pediatria, describiendo sus caracteristicas clinicas y compararlas con lo
publicado previaomente en la literatura. La finalidad radica en que
practicando ciertos tipos de estudios de rutina en estos pacientes, tales como
radiografias de cuello anteroposterior y lateral, podremos realizar un
diagndstico temprano de este Sindrome. También posteriormente se puede
evaluar el impacto que tendria el realizar estudios de extension en buUsqueda
de las alteraciones en otros organos especificos, como son el
ecocardiograma, electrocardiograma, ultrasonido abdominal, fomografia

computada de crdneo y audiometria.

El permitir que un médico identifique a un paciente con SKF en una
edad temprana, realice un estudio de tamizaje buscando las alteraciones
asociadas a érganos oportunamente y la clasificacion del tipo de SKF, asi
como el riesgo que tiene para sufrir lesion medular impactaria en el prondstico
del paciente, impactando ademads en la integracion del mismo a la sociedad

productiva y en la optimizacién de recursos en su atencidon médica.



METODOS DE LA REVISION

CRITERIOS PARA LA VALORACION DE LOS ESTUDIOS DE ESTA REVISION

Tipos de estudios

Se incluyeron todos los disenos de estudios identificados que incluian a

pacientes con SKF.

La inclusion de los artficulos de distinto diseno dificulta el andlisis de los
mismos, sin embargo es necesario realizar la inclusidon debido a la ausencia de
informacion disponible referente a SKF.

Tipos de participantes

Se incluyeron a todos los sujetos con SKF de distintos grupos de edad.
Caracteristicas de los estudios incluidos

Se incluyeron articulos con informacion clinica (audiolégica,
nefroldgica, neuroldgica) vy radioldgica; estudios donde se realizaron
infervenciones a los familiares de pacientes y estudios de escrutinio para

conocer el patron de herencia del SKF.

Se excluyeron a los articulos en donde el contenido diferia de algun

caso de SKF.



VIIl. ESTRATEGIA DE BUSQUEDA PARA IDENTIFICACION DE LOS ESTUDIOS

Se identificaron los estudios al aplicar la estrategia de busqueda general
para el Sindrome de Klippel Feil, Secuencia de Klippel Feil y Brevicollis. Esta

estrategia incluye:

1. BUsqueda electréonica en varias bases de datos, como fue MEDLINE,
EMBASE, CINAHL, COCHRANE LIBRARY, LILACS, PubMed, OVID, vy
ARTEMISA.

2. Busqueda en lista de referencia de articulos referentes a Sindrome de
Klippel Feil. La fecha de busqueda mds reciente fue realizada en enero
del 2006.

3. El periodo de busqueda fue de ano 1960 al ano 2005.

4. Palabras clave: Sindrome de Klippel Feil, Secuencia de Klippel Feil,

Brevicollis.

5. Limitantes: Idiomas Inglés y Espanol. Busqueda en revistas Indexadas y
disponibles en medio electréonico o en bibliotecas en el Distrito Federal,

México.

Existen distinfos métodos por los cuales se realiza una revision, entre las
cuales tenemos la revisidon por pares, las listas de evaluacion de la calidad
metodoldgica de los estudios, como son CONSORT que se aplica a ensayos
clinicos aleatorizados o STROBE que se aplica para estudios observacionales.
En este estudio se realiza una revision definida por los autores, en los cuales las
variables puntos de interés fueron elegidos por conveniencia, citdndose a
continuacion:

1. Aufores: En este apartado se identifica al autor principal, remitiendo a la

cita bibliogrdfica para conocer los nombres de los colaboradores del

estudio.



10.

1.
12.

13.
14.

ANno de Realizacién: Se identifica el ano en el que se inicié el estudio, asi
como la duracién total del mismo.

Ano de Publicaciéon: Se identifica el ano en el que fue aceptada la
publicacién y la fecha en que fue publicada.

Pais: Se identifica el pais en el que fue elaborado, asi como al contexto de
desarrollo al que pertenece.

Diseno del estudios: Se clasificaron en longitudinales, transversales, casos
clinicos o series de casos y articulos de revision.

Caracteristicas de los pacientes: Se identifica el grupo de edad ( nifos 0 a
18 anos y adultos 19 anos o mds), género vy caracteristicas
sociodemogrdficas.

Tamano de la muestra: Se identifica el nUmero de pacientes estudiados
Etiologia sugerida: Se identifica si se indica alguna caracteristica
relacionada con la etiologia.

Padecimientos asociados: Se identifican las malformaciones o afecciones a
otfros érganos descritas en el articulo, agrupando en:

Alteraciones Musculoesqueléticas: Deformidades en cuello, columna
vertebral o extremidades.

Alteraciones Cardiovasculares: Alteraciéon en la estructura cardiaca
manifestado como defectos septales, valvulares, o cardiopatias complejas.

Alteraciones Audioldégicas: Alteracién en la audicion, sordera sensorial,
conductiva y mixta. Alteracién en la formacién de oidos externo, medio e
interno.

Alteraciones Genitourinarias: Alteracién en la formacién, ubicacién vy
funcionamiento de los rinones, uretéros, vejiga y genitales.

Alteraciones Neuroldgicas: Alteracion en la formacion de encéfalo,
presencia de hidrocefalia, malformacién Arnold Chiari, defectos en médula
espinal.

Diagndstico: Se identifica la o las clasificaciones utilizadas o una nueva
clasificacion.

Pruebas diagndstico: Se identifica los estudios clinicos utilizados.
Intervenciones: Se identifica si en el estudio se realiza alguna intervencién o
maniobra.

Tratamiento sugerido: Se identifican los fratamientos propuestos.

Grado de evidencia: Se identifica el grado de evidencia de acuerdo al
diseno de estudio, segun la escala de Jovell.

| Adecuada: Revisidn sistemdatica con o sin meta-andlisis.

Il Adecuada: Ensayo clinico aleatorizado con muestra grande.



Il Buena Regular: Ensayo clinico aleatorizado con muestra pequena.

IV Buena Regular: Ensayo clinico sin aleatorizacién.

V Regular: Ensayo clinico no aleatorizado retrospectivo.

VI Regular: Estudio longitudinal.

VIl Regular: Estudio de casos y conftroles.

VIII Pobre: Estudios transversales, series clinicas sin grupo conftrol y casos
clinicos, opinidén de autoridades respetadas, comités de expertos.

IX Pobre: Experiencia clinica y anécdotas clinicas.




RESULTADOS:

DESCRIPCION DE LOS ESTUDIOS

Se dividieron los artficulos en funcidn del diseno del estudio: Estudios

longitudinales, estudios tfransversales, reportes de caso y articulos de revision.

a) Estudio Longitudinal (Cuadro 3)

Autor: El autor del articulo revisado es Theiss SM y cols.Error! Bookmark not

defined.

Anos de realizacion y duracion del trabajo: Se realiza de 1995 a 1997, con

seguimiento de pacientes durante 10 anos (de 1985 a 1995).

Ano de publicacion de frabajo: Se publico el frabajo en 1997.

Pais: Se realiza en Estados Unidos de Norteamérica.

Caracteristica de los pacientes y tamano de la muestra: Se identifica a
una poblacion total de 32 pacientes con sindrome de Klippel Feil y escoliosis
congénita. Se excluyen a los pacientes con mielodisplasia u ofros sindromes
congénitos. No se realiza diferenciacion entre ninos y adultos. En la distribucion

conforme a género se encuentran 22 mujeres y 10 hombres (Cuadro 1).

Cuadro 1: Distribucién por edad y sexo de la poblacién en el estudio longitudinal.

Mujeres Hombres Sexo Desconocido Total

Total 22 10 0 32

Etiologia sugerida: No se identifica algun comentario sobre la etiologia.

Asociaciones mas frecuentes: Se identifica en el grupo de pacientes

estudiados las siguientes alteraciones en érganos y sistemas (Cuadro 2):




Cuadro 2: Alteraciones en érganos y sistemas asociados al SKF en la poblacién del estudio longitudinal.

Alteraciones Escoliosis, anormalidades en la longitud de los miembros superiores.

musculoesqueléticas

Cardiovasculares Cardiopatias no especificadas.
Audioldgicas No comentadas.

Genitourinarias Alteraciones renales no especificadas.
Neuroldgicas No comentadas.

Clasificacion utilizada: No se identifica ninguna clasificacion en el

desarrollo del estudio.

Pruebas diagnosticas: Se identifica en el estudio la realizacion de un
examen neuroldgico completo y secuencial, ademds de radiografias de

columna cervical, torécica y lumbar también en forma secuencial.

Infervenciones: Se readliza un cuestionario que incluye preguntas
relacionadas con la sinfomatologia neuroldgica y sinftomatologia relacionada
con afeccidon de la columna.

Tratamiento sugerido: No se identifica ninguno.

Grado de evidencia: Este articulo se clasifica como VIl pobre en

clasificacion de Jovell.




Cuadro 3. Resumen de la Literatura del Estudio Longitudinal referente a Sindrome de Klippel Feil
Avutores
Ao
Realizacién Disefio de Caracteristicas Nomero de Clasificacién Intervenciones Padecimientos Pruebas Efiologia Tratamiento Grado de
estudio de los pacientes Diagnéstica asociados diagnésticos Evidencia
Ano pacientes estudiados
Publicacién
Pais
32 pacientes Cirugia para
SKF con evitar dolor e
Theiss S y cols. escoliosis Examen inestabilidad.,
Longitudinal congénita, neuroldgico y en los pacientes
1995 Adultos y ninos excluyendo - radiografia - - - con fusion VIl pobre
Observacional mielodisplasia, posteroanterior y adyacente a
1997 u otros lateral de unién
sindromes columna cervicotordcica,
usAError! congénitos. y en la estenosis
22 mujeres congénita de
Bookmark 10 hombres canal medular.
not
defined.




b) Estudios transversales (Cuadro 10)

Autores: Los autores de los articulos revisados son: McGaughran JM,

Clarke R, GUIlle J y Gunderson C. Error! Bookmark not defined. Error! Bookmark not defined. Error! Bookmark

not defined. Error! Bookmark not defined., Error! Bookmark not defined.

Anos de realizacion y duracion del trabajo: Se identifican un rango de
ano de redlizaciéon del trabajo desde 1967 hasta el ano 2003. La duracion

promedio de la realizaciéon del trabajo es de un ano.

Anos de publicacion del frabajo: Se identifica el mismo rango de anos de

realizacion de trabajo que de publicacion.

Paises: Se identifica al Reino Unido, Australia y a los Estados Unidos de
Norteamérica como lugares en donde se realizaron estos estudios, siendo todos

estos paises desarrollados.

Caracteristicas de los pacientes y famano de la muestra: Se identifica a
un total de poblacién de 262 pacientes. Las edades identificadas fueron
mezcladas entre ninos y adultos, a excepcidon de un articulo que estudia
solamente adultos. No se identificd ningun articulo que frate solamente de
pacientes pedidtricos. En tres estudios no se realizd seleccidn en cuanto a
género, dando un total de 200 pacientes. En los dos restantes se encontraron 41

mujeres y 25 hombres, de un total de 66 pacientes (Cuadro 4).

Cuadro 4: Distribucién por edad y sexo de la poblacién de los estudios transversales.

Muijeres Hombres Sexo Desconocido Total

Total 41 25 200 262

Etiologia sugerida: En dos estudios se identifica que sugieren la etiologia
de la falla en la segmentacion de las somitas durante la formacion de la

columna vertebral. En un estudio se tiene como objetivo el sugerir que los




genes PAX 1 estdn involucrados en la segmentacion de las vértebras, y que la

deficiencia del gen PAX 1 altera la segmentaciéon de las somitas en la formacion

de la columna vertebral. En los estudios restantes no se identifica efiologia.

Padecimientos asociados: Se identifica en el grupo de pacientes

estudiados, las siguientes alteraciones en otfros érganos y sistemas (Cuadro 5):

Cuadro 5: Alteraciones en érganos y sistemas asociados al SKF en la poblacién de los estudios transversales.

Alteraciones

musculoesqueléticas

Defectos en extremidades, cuello corto, protrusion discal, osteofitos, siingomelia,

disminucion de la unién craneocervical y xifoescoliosis.

Cardiovasculares

Cardiopatias no especificadas.

Audioldgicas

Sordera. En 79.5% del total de pacientes de un estudio tiene algin grado de pérdida
de audicién. De estos pacientes, presentan en un 42% sordera de tipo sensorineural.
Los pacientes que presentaban SKF tipo | (clasificacion de Feil) presentaban en mayor

porcentaje (83%) pérdida de la audicién.

Genitourinarias

Alteraciones renales no especificadas.

Neurolégicas

No se identifica alguna descripcidn de alteraciones neuroldgicas.

Ofras

Sindrome de Duane, MURCS

Clasificacion ufilizada: En el estudio de McGaughran se identifica la

utilizacién la clasificacion descrita por Feil en 1919, la cual se basa en la fusion

de las vértebras cervicales con o sin involucro de vértebras lumbares y tordcicas

(Cuadro 6).
Cuadro é: Clasificacion de SKF segUn Feil (1919)

TIPO CARACTERISTICAS

Tipo | Fusion masiva de las vértebras cervicales y las vértebras tordcicas superiores formando
bloques 6seos.

Tipo ll Fusion de solo uno o dos interespacios de vértebras cervicales, incluyendo a
hemivértebras y a las fusiones occipitoatiantoideas.

Tipo Il Fusidn de vértebras cervicales asociadas con la fusidn de vértebras tordcicas inferiores

o lumbares.

En el articulo de Gunderson, se identifica una clasificacion que resulta del

andlisis de los sujetos con SKF, identificando el patron de herencia y las

caracteristicas de la fusion cervical (Cuadro 7).




Cuadro 7: Clasificaciéon de SKF segin Gunderson (1947)

TIPO

CARACTERISTICAS

PATRON DE HERENCIA

Fusién Familiar C2-3

Fusién de las cervicales C2-3.

Autosémico dominante.

Fusion C5-6

Fusion de las vértebras cervicales C5-6.

Autosdmico recesivo.

Fusidn Cervical

Variable

Fusidn de cualquier vértebra cervical, en uno o

mds interespacios.

Autosdémico dominante.

En el articulo de Guille, se identifica una clasificacidon en base a la

presencia de los bloques de vértebras cervicales fusionadas (Cuadro 8).

Cuadro 8: Clasificacion de SKF segun Guille (1995)

TIPO CARACTERISTICAS

Tipo | Bloque simple de vértebras unidas, localizadas en la columna cervical, involucrando all
menos 2 vértebras.

Tipo ll Dos blogues de vértebras, separadas por una vértebra aislada.

Tipo lll Dos unidades de bloques vertebrales

La clasificacion identificada en el articulo de Clarke es la mds reciente,

en donde realiza un comentario sobre el tipo de fusion y el patrén de herencia,

ademds de las asociaciones mads frecuentes (Cuadro 9).

Cuadro 9: Clasificacion de SKF segun Clarke (1998).

TIPO DE FUSION

CARACTERISTICAS

PATRON DE HERENCIA

KF 1
Clase Unica con fusion de
C1 (Occipital-C1, C1-C2).

Asociacién con cuello muy corto, defectos
cardiacos, urogenitales, craneofaciales, audifivas,
oculares y en miembros.

Correlacion con Tipo |, Il y Il de Feil.

Autosdmico resesivo.

KF 2

Fusién C2-3 dominante.

Asociacién  con  defectos  craneofaciales,
auditivos, otorrinolaringoldgicos, esqueléticos y de
miembros.

Correlacion con tipos I, I, Il de Feil, y con patrén

dominante C2-3 de Gunderson.

Autosdmico dominante.

KF3
Fusiones cervicales

aisladas excepto C1-2

Asociacién con defectos craneofaciales vy
dismorfias faciales.
Correlacion con el Tipo Il de feil y con el patrén

C5-6 recesivo de Gunderson.

Autosémico recesivo o

penetrancia reducida.

KF 4

Fusidn de cervicales sin

Asociacién con anormalidades auditivas vy

oculares, con pardlisis de musculo abductor y

Posiblemente Herencia

ligada al X




patrén especifico defectos cardiacos (Referido como sindrome de

Wildervanck)

Pruebas diagnosticas: Se identifican los métodos de evaluacion las
radiografias de columna cervical anteroposterior, lateral y proyecciones
dindmicas. La resonancia magnética nuclear de columna cervical y el resto de
la columna. Para conocer el grado de sordera del paciente se identifica la
utilizaciéon de audiometria, y se identifica que se sugiere la realizaciéon de
ecocardiograma y ultrasonido renal en busqueda de anormalidades en los
sistemas cardiovascular y genitourinario. En un arficulo se realiza un cariotipo,
andlisis cromosémico y extraccion de DNA para conocer la afeccion de los
genes PAX en los pacientes con SKF. El realizar la busqueda de familiares que
presenten el SKF es sugerido en todos los arficulos, ya sea realizando solo

estudios de imagen o con un andlisis cromosémico.

Tratamiento sugerido: No se identifica ningun fratamiento.

Grado de evidencia: Este grupo de articulos revisados se clasifica como

VIIl pobre en la clasificacion de Jovell.



Cuadro 10. Resumen de la Literatura de los estudios Transversales Observacionales referentes a Sindrome de Klippel Feil
Avutores
Ao Realizacién
Disefio de Caracteristicas NUmero de Clasificacién Intervenciones Padecimientos Pruebas Efiologia Tratamiento Grado de
Ano estudio de los pacientes Diagnéstica asociados diagnésticos Evidencia
Publicacién pacientes estudiados
Pais
McGaughran Genes PAX
JMy cols. responsables de
Transversal Adultos y 63 pacientes - Andlisis - - la segmentacion -
2002 ninos cromosomico y de vértebras, Vil pobre
Observacional extraccion DNA PAX1
2003 deficiencia
alterala
InglaterraError! segmentacion
Bookmark
not defined.
FEIL 1919
T I: Fusion masiva
de las vértebras
44 pacientes. cervicales y de las
26 mujeres vértebras tordcicas
McGaughran 18 hombres. superiores Cardiacas, renales,
JMy cols. T II: Fusidon de solo retraso en desarrollo, Falla enla
Transversal 35 perdida de uno o dos defectos en Rx columna segmentacion - VIl pobre
1998 Adultos y ninos audicion interespacios Audiometria extremidades, Ecocardiograma de las somitas
Observacional (sensorineural (hemivertebra, Duane, Murcs. Ultrasonido renal mesodermicas.
1998 en 15, mixta fusion
Experimental en 10) occipitoatlantoidea
InglaterraError! ﬁpoéi?% y Oflfgs des)
perdida anormalidades,
Bookmark audicién TII: fusién de
not defined. Tipo Il 77% vértebra cervical
Tipo Il 66% asociada con
fusion tordcica
inferior o lumbar.
CLARKE 1998
KF1 Fusion C1, Cuello corto,
Clarke Ry cols. herencia recesiva alteracion cardiaca, BUsqueda de
Transversal 3 familias, KF2 Fusion C2C3 Cultivo de urogenital, patrdn de Alteracién en la
1997 Nifos y adultos 12 sujetos dominante. fibroblastos para craneofacial, herencia en segmentacion - VIl pobre
Observacional KF3 Fusiones cariotipo, auditiva, familia, especial de columna.
1998 cervicales aisladas extremidades, en los casos KF1,

AustraliaError!

excepto C1C2,
recesivo
KF4 Fusion de

digital, ocular.

KF2 'y KF4




Bookmark vertebras cervicales
not defined. ligada X.
GUILLE 1995

Guille J y cols.

Tl Blogue simple de
vertebras unidas,
localizados en

Radiografias ap y

Radiografias ap y

Transversal Adultos 22 pacientes columna cervical, laterad de Protrusién discal 4, laterad de
1995 7 hombres involucrando al cervicales, osteofitos 4, cervicales, VIl pobre
Observacional (26 a 57 anos) 15 mujeres menos a 2 radiografias siingomelia 4, radiografias
1995 vertebras. dindmicas disminucion de la dindmicas
Tl Dos bloques de cervicales. uniéon cervicales.
usAError! vertebras Resonancia craneovertebral 6. Resonancia
separados por una magnética. magnética.
Bookn?ark vértebra aislada.
not defined. Tl Dos unidades de
blogques
vertebrales.
Gunderson Cy GUNDERSON 1967
cols. Fusién Familiar C2-
3: herencia Radiografias ap y Radiografias de
1967 Transversal (Adultos y 121 sujetos autondémica lateral de Xifoescoliosis columna cervical VIl pobre
ninos) dominante columna cervical, y crdneo.
1967 Observacional Fusién C5-Cé: ap y lateral de
herencia craneo, cariotipo.
usAError! autosémico
Bookmark recesivo

not defined.

Fusién Cervical
Variable (fusién de
cualquier vértebra
cervical, en uno o
mads interespacios):

herencia
autosomica
dominante




c) Andlisis cualitativo de los estudios retrospectivos (Cuadro 14)

Autores: Los autores de los articulos revisados son Royal S, Thomsen M,

Baba H y NOgIb M Error! Bookmark not defined. Error! Bookmark not defined. Error! Bookmark not defined., Error!

Bookmark not defined. Error! Bookmark not defined.

Anos de realizacion y duracion del trabajo: Se identifican un rango de
anos de realizacion del frabajo desde 1983 al 2001. El tiempo de realizacion
promedio de los frabajos es de 2 anos, siendo en un frabagjo la duracion

aproximada de 6 anos.

Anos de publicacion del trabajo: Se identifica el rango de publicacién
desde 1984 hasta el ano del 2002.

Paises: Se identfifica a Estados Unidos de Norteamérica, Alemania y Japon
como lugares en donde se realizaron estos estudios, siendo todos estos paises

desarrollados.

Caracteristicas de los pacientes y tamano de la muestra: Se identifica a
un total de poblacién de 215 pacientes. Las edades identificadas fueron
mezcladas entre ninos y adultos. No se identificd a ningun paciente que trate
solamente de pacientes pedidtricos. En todos los articulos se realiza seleccion

en cuanto a género, dando resultado de 134 mujeres y 81 hombres (Cuadro 11).

Cuadro 11: Distribuciéon por edad y sexo de la poblacion en los estudios retrospectivos

Mujeres Hombres Total

Total 134 81 215

Etiologia sugerida: En dos articulos se identifica la sugerencia de etiologia
como una falla en la segmentacion de las somitas entre la tercera y octava

semanas de gestacion, en los articulos restantes no se identifica efiologia.




Padecimientos asociados: Se identifica en el grupo de pacientes

estudiados las siguientes alteraciones en ofros érganos y sistemas (Cuadro 12):

Cuadro 12. Alteraciones en érganos y sistemas asociados al SKF en la poblacién de los estudios retrospectivos

Alteraciones Escoliosis, anormalidad Sprengel, Deficiencias longitudinales en miembros tordcicos,
musculoesqueléticas | espina bifida, displasia odontoidea, asimilacién del Atlas, impresion basilar, vértebras

cervicales, cuello en ganso.

Cardiovasculares Defectos intraventriculares.

Audioldgicas Perdida de la audicién.
Genitourinarias Agenesia renal y ofras no especificadas.
Neurolégicas Malformacién de Chiari fipo II, estenosis del canal medular, sincinecia o movimientos
en espejo.
Oftras Sindrome de Widervanck, Sindrome de Noonan, Stindrome de Stilling Turck Duane,

anormalidades faciales.

Claosificacion utilizada:  Se identifica la utilizacidon de las clasificaciones

siguientes:

En los estudios de Thomsen, Baba y Nagib se utiliza la clasificacion de Feil
(Cuadro 6). Nagib en su estudio realiza una clasificacion de acuerdo a la
inestabilidad de la alteracion cervical, por lo cual sugiere un tratamiento para
cada tipo. En el estudio de Baba se menciona también esta clasificacion
(Cuadro 13)

Cuadro 13: Clasificacion de SKF segin Nagib (1984)

TIPO CARACTERISTICAS

| Patrén de fusion inestable

I Anomalias craneocervicales

Il Fusiones asociadas con estenosis espinal (arriba, abajo o sobre el nivel de fusién)

Pruebas diagndsticas: Se identifican en estos estudios como métodos de
evaluacion a las radiografias anteroposterior y lateral de columna cervical, asi
como dindmicas. En un estudio se recomienda la realizacion de radiografias
de columna completa. Ofros estudios de imagen son la Tomografia de
columna cervical, Resonancia magnética de columna en buUsqueda de
neurosquisis 'y angioresonancia ante la presencia de sinfomatologia

neuroldgica. Se comenta también la redlizacion de Ultrasonido renal




ecocardiograma en busqueda de anormalidades en sistemas cardiovascular y

genitourinario.

Tratamiento sugerido: Se identifica en dos articulos que el tratamiento
dependiente de la clasificacion de Nagib, sugiriendo que el tipo | debe evitar
deportes de contacto y se realizaria cirugia con artrodeis en el caso de que
desarrollan sinfomas neuroldgicos o deformidad progresiva. En el tipo Il se
realizard cirugia con artrodesis si hay inestabilidad occipitocervical. En el tipo lll

se realizard laminoplastia para la espondilosis media y baja.



Cuadro 14. Resumen de la Literatura de los estudios Retrospectivos Observacionales referentes a Sindrome de Klippel Feil
Avutores
Afio Redlizacién
Diseio de Caracteristicas NUmero de Clasificacién Intervenciones Padecimientos Pruebas Efiologia Tratamiento Grado de
Aino estudio de los pacientes Diagnéstica asociados diagnésticos Evidencia
Publicacién pacientes estudiados
Pais
23 pacientes
Royal Sy cols. 17 mujeres
Retrospectivo Nifos y adultos 6 hombres - - Malformacién Chiari Resonancia - - VIl pobre
1996 6 neurosquisis 1] magnética
5 sincinesia
2002 1 Chiarill
usaError!
Bookmark
not defined.
FEIL 1919
Tl fusién masiva de
Thomsen My las cervicales y de
cols. las vértebras Escoliosis 40,
57 Total tordcicas superiores Sprengel 15, Fallaen
2000 Retrospectivo Adultos y ninos 40 mujeres Tll Fusién de solo Deficiencias Radiografia ap y segmentacion
17 hombres uno o dos - longitudinales en lateral de de somitas en 3-8 - VIl pobre
2000 (0.5 a 49 anos) interespacios miemibros tordcicos columna cervical semana
Tl 23 (hemivértebra, 5, gestacion
AlemaniaError! 27 fusion Ofras asociaciones
Bookmark Tz occipif;)ccl)ftlrc;rsﬂoidea 38.
not defined. anormalidades)
Tl fusién cervical
asociada con
fusion tordcica
inferior o lumbar
57 pacientes Escoliosis 70%
Thomsen My 17 hombres Sprengel 26%
cols. 40 mujeres Deficiencias en
Retrospectivo miembros tdracicos Radiografias de
1995 Nifos y adultos TI 40% S. Wildervanck 5% columna.
I 47% FEIL 1919 - S. Noonan . Ultrasonido renall. - - VIl pobre
1997 Observacional T 13% S.S.T.Duane 4% Ecocardiograma.
Defecto cardiaco Audiometria.
AlemaniaError! 74% friada intraventricular 3.5%
cldsica KF Renal (Agenesia
BOOkn.‘qu renal, otros) 2%
not defined.




Tratamiento:
atrtrodesis y
descompresion

T1 deben evitar

FEIL 1919
Espina bifida 2,
Cuello ganso 3, los deportes de
Baba Hy cols. 57 pacientes NAGIB 1984 Sprengel 4, Falla de la contactoy
31 hombres T1 Patrédn de fusion Displasia segmentacion cirugia artrodesis
1994 Retrospectivo Nifos y adultos 26 mujeres inestable Radiografias ap y odontoidea 1, de las somitas si desarrollan VIl pobre
T2 Anomalias lateral de Asimilacién del atlas durante la 3ra a sinfomas
1995 Observacional (7 a 74 anos) TS5 craneocervicales cervicales. 1, 8va semana de neurolégicos o
Il 48 T3 Fusiones Hemivértebra 2, vida. deformidad
JapénError! T4 asociadas con Impresién basilar 2, progresiva.
estenosis espinal Vértebras cervicales T2 cirugia
Bookn.1c|rk (arriba, abajo o 4, artrodesis si hay
not defined. sobre el nivel de Escoliosis 4, inestabilidad
fusion) Fusion C3-C4 23, occipitocervical.
Fusion C2-C3 12. T3 laminoplastia
para la
espondilosis
media y baja.
T1 evitar
Sprengel 8, deportes de
Escoliosis 8, contactoy
Anormalidades actividades que
unién créneo pongan ala
cervical 6, columnay
Nagib My cols. Anormalidades cordén espinal
Retrospectivo Niflos y adultos 21 pacientes Radiografias ap y craneales 6, enriesgo. La
1983 10 hombres FEIL 1919 lateral de cuello Estenosis espinal 2, - fusion espinal VIl pobre
Observacional (Recién 11 mujeres Tac de cuello si Oftras cuando hay
1984 nacido a 50 presentd déficit anormalidades sintomas y
anos) NAGIB 1984 nerurolégico. esqueléticas 6, deformidad
usAError! Faciales 6, progresiva.
Oculares 6, T2 Si hay déficit
Bookn.1c|rk Otorrinolarin- neurolégico o
not defined. golégicas 5, cambios
Genito- radigréficos
urinarias 4, considerar
Cardiovas- cirugia.
culares 2, T3 Si hay déficit
Sincinesia 2. neurologico se
hace

descompresién.




d) Andlisis cualitativo de los reportes y series de casos (Cuadro 18)

Autores: Los autores de los articulos revisados son: Paksoy Y, MacGrauhan
JM, Gonzdlez -Reimers, Konstantinou D, Bhandari S, David A, Brill CB, Sharma MS,
Gonzdlez-Darier JM, Aksoy FG, Fanzen D, Farmer SF, Dubey SP, Stewart EJ, Tubbs
RS, Issaivanan M, Miyamoto RT, Erol M, Smith BA, Van Kerchhoven, Hinojosa M, y

Morrison S, De Rubens- F|g ueroq J Error! Bookmark not defined. Error! Bookmark not defined. Error! Bookmark

not defined. Error! Bookmark not defined. Error! Bookmark not defined. Error! Bookmark not defined. Error! Bookmark not

defined. Error! Bookmark not defined. Error! Bookmark not defined.,1,2,3,4,5,6,7,8,9,10,11,12,13,14

Anos de realizacion y duracion del trabajo: Se identifica un rango que

abarca de 1967 hasta el 2005 y la duracion promedio de realizaciéon es de 1 ano.

Anos de publicacion del trabajo: Abarcan rango de 1968 hasta el 2005.

Paises: Se identifica a los paises de Turquia, Australia, Espana, Grecia,
Inglaterra, Bélgica, Estados Unidos de Norteameérica, India, Alemania, Irlanda y
México como lugares en donde se realizaron los estudios. La India, México y
Turquia son los Unicos paises en vias de desarrollo, y el resto son paises

desarrollados.

Caracteristicas de los pacientes y el tamano de la muestra: Se identifica
a un total de poblacidon de 117 pacientes. Las edades identificadas fueron
mezcladas entre ninos y adultos. En fres articulos no se identifica la edad del
paciente dando total de 29 pacientes y se distinguen en el resto de los articulos
9 adultos y 79 ninos. En cuanto a la separacién por género se encuentra que en
6 articulos no hacen identificacion de género, dando total de 36 pacientes. En

el resto de los articulos encontramos a 36 hombres y 45 mujeres (Cuadro 15).

Cuadro 15: Distribucion por edad y sexo de la poblacién en los articulos de casos clinicos o series de casos.

Mujeres Hombres Desconocido Total
Ninos (0 a 18 anos) 41 33 5 79
Adultos (Mayores 4 3 2 9
de 18 anos)




Edad desconocida 29 29

Total 45 36 36 117

Etiologia sugerida: Las efiologias sugeridas son principalmente
anormalidades en la embriogénesis consideradas como alteraciones del
mesodermo antes de la cuarta semana de gestacion, en donde observamos
una alteraciéon en la migracion secundaria mesodérmica en el tiempo en el que
los discos vertebrales son formados. Otra etiologia sugerida es una anomalia en
la blastogenesis que afecta el desarrollo acrorenal, mandibulofacial,
cervicotordcico y pulmonar, siendo afectada entre la 3ra y 4ta semana del
desarrollo embridnico. Otras etfiologias que se sugieren son la tension en el tejido
de la unidn cenfromedular durante la formacién de la flexura cervical, un
defecto vascular (como son la persistencia de anastomosis carotideas o
vertebrobasilares en la etapa fetal; anomalia en la distribucion de las arterias
intersegmentarias “secuencia de disrupcion de la arteria subclavia”; disrupcion
del flujo arterial durante la embriogenesis; disrupcion del flujo en las arterias
subclavias; alteracion en flujo vascular embriolégico). La reduccion de la
expresion de los genes PAX durante la condrificacion de la columna vertebral

produciendo una segmentacion anormal es ofra etfiologia sugerida.

Asociaciones mads frecuentes: Se identifica en el grupo de pacientes

estudiados las siguientes alteraciones en otros érganos y sistemas (Cuadro 16):

Cuadro 16. Alteraciones en érganos y sistemas asociados al SKF en la poblacién estudiada de los casos

clinicos o series de casos.

Alteraciones Espina bifida oculta, espondilosis cervical, fusion atlantooccipital, costillas cervicales,

musculoesqueléticas | escoliosis, anomalia en la 3ra costilla, trapecios disminuidos de volumen.

Cardiovasculares Disminjucién del flujo de la arteria vertebral contralateral al sitio de la anastomosis,
sindrome de compresién tordcica, disminucién del flujo en miembros tordcicos.
Cardiopatias multiples como comunicacién interventricular, comunicacion
interauricular, persistencia del conducto arterioso, dextrocardia, drenaje andmalo de

vasos pulmonares, atresia o estenosis adrtica o pulmonar, coartacién adrtica.

Audiolégicas Pérdida auditiva variable, sordera mixta, sordera conductiva.

Genitourinarias Agenesia Renal.

Neuroldgicas Malformacién de Chiari |, quiste dermoide en fosa posterior, hidrocefalia no




comunicante, sincinecia o movimientos en espejo.

Ofras Anemia de Fanconi, hiperparatiroidismo, Sindrome de Poland, Sindrome de Moebius,

MURCS, VACTERL, Disostosis acroacial de Nager, retraso metal, incompetencia

velopalatina y celulitis marmorata.

Clasificacion utilizada: Se identifican la utilizacién en todos los artficulos de
casos clinicos y series de casos la clasificacion segun Feil descrita en 1919
(cuadro 6). En el articulo de Gonzdlez Reimers presentan un caso en donde se
le aplican las dos clasificaciones, tanto de Feil como de Hensinger y Maceren
descrita en 1982 (Cuadro 17).

Cuadro 17. Clasificacion de SKF segin Hensinger y Maceren(1982)

TIPO CARACTERISTICAS

| Fusidén C2-C3 con occipitalizacion del atlas.

Il Fusion cervical extensa con occipitocervical normal

Il Dos segmentos fusionados con espacio sano entre ellos

Procedimiento diagnodstico sugerido: Se identifican en estos estudios
como método de evaluacion a la utilizacidon de radiografias de columna
cervical anteroposterior y lateral, asi como de columna completa vy
comentando también la utilidad de la angioresonancia magnética nuclear de
columna. Para la busqueda de alteraciones a ofros érganos y sistemas se
sugiere utilizar tomografia computada de crdneo, ultrasonografia renal,

electrocardiograma, ecocardiograma, electromiografia y audiometria.

Tratamiento sugerido:  El fratamiento identificado es el realizar una
descompresidon en el caso de existir disminucion del calibre de canal medular.
En el caso de que exista un sindrome de compresidon tordcica se sugiere la
descompresion de la apertura tordcica para disminuir la sinfomatologia. Se
identifica la recomendacién en un articulo que se tenga medidas especiales
prevencion en cuanto a no exponerse a trauma de crdneo ni de cuello por una
predisposicion de dano neurolégico. No se identifica en el resto de articulos

algun tratamiento.




Grado de evidencia: Este grupo de articulos revisados se clasifica como

VIl pobre en la clasificacion de Jovell.



Cuadro 18. Resumen de la Literatura de los Reportes de Casos referentes a Sindrome de Klippel Feil

Avutores
Ao
Realizacién Disefio de Caracteristicas Nomero de Clasificacién Intervenciones Padecimientos Pruebas Efiologia Tratamiento Grado de
estudio de los pacientes Diagnéstica asociados diagnésticos Evidencia
Ano pacientes estudiados
Publicacién
Pais
Paksoy Y y Falla en
cols. Espina bifida oculta, segmentacion
Reporte de espondilosis cervical, de 2 0 mds
2002 Adulto Femenino 43 Feil 1919 - fusién Angioresonancia vertebras - VIl pobre
Caso afos atlantooccipital, cervicales.
2003 disminucién de flujo Persistencia de
de arteria vertebral anastomosis
TurquiaError! contralateral. carotideas-
vertebrobasilares
Bookmark de etapa fetal.
not
defined.
MacGrauhan
IM.
Ultrasonido renal,
200 Reporte de Nino Masculino 8 Perdida auditiva Radiografia de
anos Feil 1919 - Anemia de Fanconi cuello, térax y - - VIl pobre
2001 Caso Tipo Il lumbares, EKG.
AustraliError
!
Bookmark
not
defined.
Gonzdlez-
Reimers y cols. Sexo y edad
Reporte de Osamenta desconocido Feil 1919,
2000 Tipo | Klippel Hensinger y - - - - - VIII pobre
Caso Feil, Tipo Ill de Maceren
2001 Hensinger y
Maceren.
EspanaError!
Bookmark
not
defined.
Konstantinou Sinkinesia, Radiografia de
Dy cols. Reporte de Adulto Femenino 25 Escoliosis, cuello, toréx y Descompresion
anos Feil 1919 - Arnold Chiaril, lumbares. - de la apertura VIl pobre
2001 Caso Tipo | Sindrome de Resonancia tordcica.
compresion tordcica, magnética,
2003 Costilla cervical Electromiografia




GreciaError!

Bookmark
not
defined.
Bhandari Sy Ultrasonido renal
cols. Reporte de Adulto Masculino 72 Agenesia renal, Radiografia de
Caso anos - - Anomalia en 3ra columna - VIl pobre
1993 costilla, cervical,
Hiperparatiroididsmo. tordcica, lumbar.
1995
InglaterraErro
r!
Bookmark
not
defined.
Anomalia en
David Ay cols blastogenesis,
afectando el
1994 Reporte de MURCS, VACTERL, Radiografia de desarrollo
Nifio Masculino - - Disostosis acrofacial columna acrorenal, VIl pobre
1995 caso de Nager completa, mandibulofacial,
Ultrasonido renal. cervicotoracico y
BelgicaEmor! pulmonar.
Bookmark not Afectacion en
. 3ray 4ta semana
defined. del desarrollo
embridnico
Brill CB y cols.
Sexo Anomalia en la
1986 Desconocido Retraso mental, distribucion de
Reporte de Nifio 14 anos Feil 1919 Angiografia por disminucion de flujo a Angioresonancia las arterias VIl pobre
1987 sustraccion mt derecho, intersegmentarias
caso digital incompetencia (secuencia de
usAError! (angioresonancia velopalatina, disrupcion de la
Bookmark ) arteria subclavia)
not
defined.
Tension en el
tejido de la unién
Quiste dermoide en centromedular
Sharma MS y fosa posterior (9 durante la
cols. Reporte de Nino Masculino de Feil 1919 - casos reportados Tac de créaneo formacién de la
caso 4 anos hasta 2001) flexura cervical. VIl pobre
2000 Hidrocefalia no Reduccién de la
comunicante expresion de los
2001 genes PAX
durante la
India!

condrificacién




de la columna

vertebral
produciendo una
segmentacion
anormal.
Gonzdlez-
Darder JIMy
cols.
Reporte de Adulto Masculino de Feil 1919 Hidrocefalia no Tac de crdneo VIl pobre
2000 Caso 34 anos - comunicante -
2002
Espana?
Aksoy FG y
cols.
Reporte de Nifio Masculino de Feil 1919 - Hidrocefalia no Tac crdneo - VIl pobre
1999 10 anos comunicante
Caso
2001
Turkiad
FanzenDy
cols. Disrupcién del
Reporte de Adulto Femenino de Feil 1919 - Coartacion adrtica - flujo de arteria VIl pobre
2002 27 anos durante la
Caso embriogenesis
2003
Alemania*
Farmer SFy
cols.
Reporte de Adulto Masculino de Feil 1919 Electromiografia - - - VIl pobre
1989 20 anos
Caso
1990
Inglaterra’
Dubey SP y
cols. Sordera conductiva Displasia del
Reporte de Nifio Masculino de Feil 1919 Audiometria (raro). laberinto o
1993 8 anos Un tercio de SKF - raramente una VIl pobre
caso tienen sordera mixta alteracion
1993 o sensorineural. conductiva.
India¢
Stewart EJ y Reporte de
cols. Niflos y adultos No especifica Feil 1919 Audiometria Raramente se - Anormalidades
Ccaso sexo ni edad encuentra sordera en oido medio. VIl pobre
1988 4 casos conductiva o mixta.
revisados
1989
Ihanda’

Tubbs RS y




cols. Reporte de Chiari |
Nifo Femenino de Feil 1919 - Cutis marmorata - - VIII pobre
2003 caso 5 anos telangiectasica
congénita.
UsAs
Issaivanan My
cols. Reporte de
Nifio Masculino de Feil 1919 Poland, Klippel Feil y Disrupcion en
2001 caso 1 mes - Mobius flujo de la arteria - VIl pobre
subclavia.
2002
IndiaError!
Bookmark
not
defined.
Trapecios disminuidos
Miyamoto RT y Reporte de de volumen.
cols. Nifos y adultos 3 ninosy 2 Feil 1919 Audiometria Deformidad de oido - - VIl pobre
caso adultos, en un tercio de
1983 Sexo no pacientes, sin
especifica. sordera.
USA?
Erol My cols. Poland (aplasia
unilateral de la pared Alteracién en -
2003 Reporte de Nifo Femenino de Feil 1919 - tordcica y anomalias flujo vascular VIl pobre
caso 7 afos ipsilaterales de la embrioldgico.
2004 extremidad superior.
TurquiaError!
Bookmark
not
defined.
Smith BAy Secuelas
cols. Reporte de espontdneas y Secuelas
Nifio 14 aios no Feil 1919 progresivas espontdneas y
1991 caso especifica - neurolégicas. - progresivas VIl pobre
SEeXo. Predisposicién a neurologicas.
1992 Tipo Il de Feil. dano neuroldgico por Predisposiciéon a
frauma. Dificultad a daro
USAI0 la intubacion. neurolégico por
frauma
Van
Kerchhoveny Serie de Ninos y adultos 24 pacientes Uroldgicas,
cols. en totfal, no Feil 1919 - neurolégicas, - -
Casos especifica cardiopulmonares y VIl pobre
1989 sexo ni edad. deformidades en
18 pacientes locomocién.
1989 con
asociaciones
USA!
Hinojosa My Alteracion en
cols.

mesodermo




Reporte de Adulto Muijer 23 afos Feil 1919 Quiste dermoide en antes de la
2000 fosa posterior - cuarta semana VIl pobre
caso de gestacion.
2001
Belgica'?
Morrison Sy
cols. Malformaciones
cardiacas Alteracién en la
1967 (Comunicacion migracion
20 pacientes interverntricular, secundaria
1968 Serie de 5 hombres interauricular, mesodérmica en
Nifos 15 mujeres Feil 1919 persistencia de - el tiempo en el VIl pobre
USAI3 Casos Edades de conducto arterioso, que los discos
recién nacido dextrocardia, drenaje vertebrales son
a anomalo de vasos formados.
14 anos pulmonares, atresia o
estenosis adrtica o
pulmonar)
De Rubens- Serie de casos Ninos 46 pacientes
Figueroa Jy 22 hombres Hipoplasia renal (3)
cols. 24 mujeres - Estenosis pulmonar (1) Radiografias de - VIl pobre
Edades de CIA (1) columna
2005 recién nacido Dextrocardia (2) Ecocardiograma
a 14 anos CIV (3)
2005

México'4




e) Andlisis cualitativo de las revisiones de la literatura (Cuadro 20)

Autores: Los autores que se idenftifican son Herman M, Tracy MR, Hall D,

Bownes JNB Error! Bookmark not defined. Error! Bookmark not defined., 15,16

Anos de realizacion: Se identifica el periodo de realizacion abarcando
desde 1985 hasta el 2004.

Pais: Este estudio se realiza en Estados Unidos de Norteamérica, siendo

este un pais desarrollado.

Caracteristicas de los pacientes: No hay especificacion en la poblacion

que describen.

Etiologia sugerida: En el arficulo de Bownes se menciona la a la
interrupcion del flujo sanguineo embridnico de las arterias subclavias (secuencia
de disrupcion de la arteria subclavia) como probable etfiologia del SKF. En el

resto de los articulos no se identifica algun comentario sobre la etiologia del SKF.

Asociaciones mas frecuentes: Las asociaciones principales enconfradas

fueron (Cuadro 19):

Cuadro 19: Alteraciones en érganos y sistemas asociados al SKF en la poblacién estudiada de los articulos de

revision.

Alteraciones Escoliosis, Sprengel, costilla cervical, anormalidades en costillas, vulnerabilidad en

musculoesqueléticas | estabilidad de la columna cervical.

Cardiovasculares Cardiopatias variadas, no especificadas

Audioldgicas Sordera.
Genitourinarias Agenesia renal unilateral, ectopia renal, malrotacién renal, rifdn en herradura.
Neurolégicas Sincinecia

Clasificacion diagnéstica utilizada: Se identifica la utilizacion de las

clasificaciones siguientes: Tracy en su articulo comenta la clasificacion de Feil




redlizada en 1919 (Cuadro 6). Herman muestra en su arficulo de revision la
clasificaciéon de Hensinger y Maceren como la clasificacion del SKF (Cuadro 17)-
En el resto de los articulos de revision no se menciona a alguna clasificacion

clinica para el SKF.

Pruebas diagnosticas: Se identifican en los articulos de revision los
métodos de evaluacion las radiografias anteroposterior y lateral de columna
cervical, asi como de extension a columna completa, tomografia y resonancia
de columna completa. Se sugiere la realizacion de ultrasonido renal, Urografia
excretora, ecocardiograma y test audioldgico como estudios de extension para

conocer alteraciones en otros érganos.

Tratamiento sugerido: El fratamiento comentado en el articulo de Hall se
refiere a la inmovilizacion de la columna cervical sin mencionar el tipo o la
caracteristica del paciente que recibird el fratamiento. Herman comenta en su
articulo que si el paciente se encuentra sin alteracion neurolégica se dard
tratamiento sinftomdtico y en el caso de existir alteracion neuroldgica se

realizard fusion posterior cervical (fijacidon occipital).

Grado de evidencia: Este grupo de articulos revisados se clasifica como

VIl pobre en la clasificacion de Jovell.



Cuadro 20. Resumen de la Literatura de los articulos de revision referentes a Sindrome de Klippel Feil

Autores
Ao
Realizacién Disefio de Caracteristicas Nomero de Clasificacién Intervenciones Padecimientos Pruebas Efiologia Tratamiento Grado de
estudio de los pacientes Diagnéstica asociados diagnésticos Evidencia
Ao pacientes estudiados
Publicacién
Pais
Sin alteraciéon
HENSINGER Y neuroldgica:
Herman My MACEREN 1982 Escoliosis (50%) Radiografias de Sintomdtico
cols. Articulo TI: Fusion C2-C3 Deformidad columna
con Sprengel dindmicas En alteracion
1997 de Ninos - occipitalizacién de - Alt. Auditivas cervical, - neuorolégica: -
altlas. Sincinesia Radiografias fusién posterior
1999 Revision TII: Fusion cervical Cardiopatia columna cervical.
extensa con congénita. forécicay
USAT!S occipitocervical Alteracion Renal lumbosacra,
normal. (1/3) Ultrasonido
Tl Dos segmentos (Agenesia unilateral, renal,
bloqueados con Malrotaciéon renal, Test audiolégico.
espacio sano entre Herradura,
ellos. Ectopial).
FEIL 1919 Escoliosis 50%,
T I: Fusion masiva Anormalidad en Radiografias
Tracy MRy de las vértebras costilla 33%, cuello,
cols. Articulo cervicales y de las Sordera 30%, Resonancia
vértebras foracicas Anormalidad genito Magnética Fijacion
2003 de Desconoce - superiores - urinaria 25-35%, Nuclear de - occipital -
T II: Fusién de solo Deformidad columna,
2004 Revision uno o dos Sprengel Urografia
interespacios 20-30%. excretora,
usAError! (hemivertebra, Sinkinesia Valoracién
fusion 15-20%, cardiolégico.
Bookmark occipitoatlantoidea Costilla cervical
not y otras) 12.15%,
defined. TIIl: fusién de Anomalia
vértebra cervical cardiovascular 4-
asociada con 29%.
fusion tordcica
inferior o lumbar.




Hall Dy cols.

Vulnerabilidade en

Articulo
1997 estabilidad de la Inmovilizacion
de Nifos columna cervical. - de columna
1999 cervical.
Revision
USAT¢
Bownes JNB y Interrupcion del
cols. flujo sanguineo
Articulo embriénico de
1985 las arterias
de Escoliosis, subclavias.
1986 - Alferaciones (Secuencia de -
Revisién Auditivas disrupcion de la
usaError! arteria
Bookmark subclavia).
not

defined.




CALIDAD METODOLOGICA

Al realizar una revision de la literatura encontramos que existen distintos
disenos de estudios que en un momento dado nos encontramos con la
necesidad de separarar a los estudios de acuerdo a su diseno, encontramos
gue existen diferencias enfre los mismos, dando mayor validez metodoldgica a
los estudios longitudinales que a los transversales, los casos clinicos o a los

estudios de revision.

El fipo de diseno de los estudios de investigacion hace que éstos tengan
diferentes sesgos o errores sistemdticos que limiten su validez interna,
permitiendo establecer una jerarquia y una clasificacion de los articulos
cientificos. Aunque no se ha consensuado a nivel internacional una Unica
clasificaciéon y distintos grupos desarrollan o publican escalas para evaluar la
calidad metoddlogica de los estudios, sdlo difieren unas de otfras en funcién
del puntaje asignado. La escala de Jovell realiza una clasificacion en cuanto
al tipo de diseno, y encontramos que la evidencia de los articulos revisados
tienen un rango de VIl y VIl pobre. De las escalas mdas conocidas para
evaluar la calidad metodoldgica de la literatura cientifica, cuya unidad de
andlisis son los ensayos clinicos aleatorizados se identifican la lista CONSORTxil y
la de Alejandro Jadad; la primera, por su exhaustividad es una referencia
importante para el desarrollo y evaluacion de ensayos clinicos aleatorizados; la
de Jadad~ii es muy recomendable porque es sencilla, radpida vy la clasificacion

de la literatura en funcién del diseno del estudio tiene fres opciones.

El evaluar un conjunto de literatura en funcion a un objetivo de estudio
especifico, permite valorar las diferencias cudlitativas y cuantitativas de su
estructura metodolégica y da oportunidad de indicar la validez (interna y
externa) de cada uno de los estudio y entre el conjunto de estudios
(heterogeneidad intra e interestudio). Cuando la heterogenidad entre los
estudios es muy pequena, la toma de decisiones del profesional de la salud
tendrd un nivel de incertidumbre menor y en teoria el paciente serd

beneficiado dentro de su proceso de atencidén clinica. El escenario mas dificil,



es cuando el conjunto de la literatura tiene una heterogeneidad muy grande y
no facilita la toma de decisiones clinicas. La forma de evaluar la calidad
metodoldgica de la literatura tiene a su vez una metodologia, la cual subyace

en la Revision Sistemdtica.

Este documento no pretende ser una revisidon sistemdtica, pero de
ninguna manera es una revision narrativa, la cual no tiene metodologia
alguna. Pretende ser un hibrido, ya que solo se ha realizado el andlisis
cualitativo de la literatura aplicando la metodologia de la revisidon sistemdtica.
Aproximarnos a dicha metodologia permite conocerla y dejar un espacio de

motivacion para explorar su uso y aplicacion en la toma de decisiones clinicas.






XIl. CONCLUSIONES DE LOS AUTORES

a) Implicaciones para la prdctica clinica

El SKF ofrece varias implicaciones para la préctica clinica, divididas a

continuacidén por sus aspectos clinicos.

En la atencion clinica que se brinda a un paciente es necesario tomar
en cuenta la frecuencia de algunas enfermedades para poder
diagnosticarlas, sin embargo aun no sabemos la incidencia exacta del SKF en
poblacion abierta y en poblacion hospitalaria. Es posible que en la poblaciéon
abierta se pueda dar un programa de tamizaje multicéntrico iniciando por la
historia clinica y la exploraciéon fisica para determinar una incidencia de la
enfermedad, y asi mismo extender estos estudios a los familiares de los

pacientes afectados con el SKF.

En el andlisis de la literatura no enconframos “certeza” en la etiologia de
la enfermedad, ni tampoco un consenso entre expertos clinicos. Se han
elaborado frabajos en donde involucran la expresion de genes y estos se han
extendido hacia los familiares de los pacientes con SKF en busqueda del
patron de herencia, sin embargo no se ha consensuado esto Ultimo, dando
como resultado varias clasificaciones en donde se pretende agrupar a los
distintos patrones de herencia encontrados. En la prdctica clinica es
importante el estudio del paciente y la bUsqueda de familiares afectados en
primer y segundo grado, puesto que en el andlisis de la literatura encontramos
que es posible detectar afecciones en columna o en otros érganos de sujetos
relacionados con el paciente con SKF, y asi dar atencidn médica oportuna a
los familiares afectados. Debido al patrén de herencia del SKF la importancia
de realizar un arbol genealégico de la familia del paciente, realizar cariotipo y
la busqueda de los genes relacionados con la expresion de la enfermedad, asi

como el demostrar la alteracion en los genes PAX 1.

El SKF agrupa a varias alteraciones en érganos, y fomando en cuenta

que el diagndstico se hace al enconfrar una sinostosis en la columna cervical,



podemos encontrar diversas alteraciones en un paciente con SKF. Las
alteraciones mds frecuentes encontradas en la literatura estdn relacionadas
infimamente con la etiologia de la enfermedad (una alteracion en la
segmentacion de las somitas en la embriogénesis), por 1o que es necesario la
busqueda de las alteraciones en ofros érganos, puesto que la sinostosis que
produce el SKF no es producto de un evento aislado. Al identificarse
alteraciones musculoesqueléticas, neuroldgicas, cardiovasculares, auditivas y
genitourinarias se debe hacer la busqueda de estas mismas sistemdaticamente.
En cuanto a las alteraciones musculoesqueléticas, se identifica otras
alteraciones en la columna, como hemivértebras y fusiones en la columna
lumbar o tordcica, ademds de la presencia de escoliosis y la anormalidad
Sprengel. La asimetria y el acortamiento en las extremidades, asi como
compresiones en nervios 0 vasos son ofras alteraciones en los miembros
superiores. La expresion clinica de la sincinesia como alteracion neuroldgica,
ha sido estudiada sin consensuar en su etiologia, y esta relacionada con una
alteracion en la médula espinal, por lo tanto en la atencidon clinica es
necesario buscar la integridad de la misma. En los ninos no se encuentra
referida en la presencia de dolor o parestesias, pero estos sinftomas son bien
identificados en la etapa adulta, por lo que se pueden tomar como signos de
progresion de la enfermedad. Las alteraciones cardiovasculares tienen
diversas expresiones, desde defectos cardiacos septales y valvulares,
dextrocardia, drenaje anémalo de vasos y estenosis en vasos desde la aorta
hasta vasos de menor calibre. Es necesario entonces realizar una exploracion
exhaustiva en el aparato cardiovascular para enconfrar anormalidades que
puedan poner en riesgo la vida del paciente. Las alteraciones en aparato
genitourinario también son enconfradas, como agenesia renal, ectopia renal,
rnén en herradura, y defectos en la formacidon de los uréteres. La sordera
como afeccidén auditiva es la anormalidad que se reporta, aunque en este
rubro encontramos distinfos mecanismos por los cuales puede estar
comprometida la audicion, desde defectos en oido externo y medio, hasta
alteraciones en la céclea y en el nervio auditivo. El grado de sordera es
variable y en ocasiones identificado tardiamente, por lo que en la préctica
clinica la alta probabilidad de sordera es un aspecto que debe tomarse en

cuenta.



Para realizar el diagnostico del SKF es necesaria la realizacion de una
exploracion fisica completa, con interrogatorio adecuado en cuanto a
sinfomatologia neurolégica. Se debe interrogar ademds de la presencia de

familiares afectados.

La readlizacion de estudios de imagen nos permitird clasificar al SKF de
acuverdo a la sinostosis cervical presente. En este momento surge la
interrogante de 3Qué validez tienen las distintas clasificaciones del SKF2, 3Cudl
se considerard mas Util en el contexto de prondstico y/o fratamiento?2. Los
métodos diagndsticos de de imagen que la mayoria de los articulos revisados
sugieren son la toma de una radiografia simple anteroposterior y lateral de
columna cervical, ademds de la extension de radiografias a toda la columna.
La utilizacién de proyecciones dindmicas de la columna cervical nos permite
observar el didmetro del canal medular y la estabilidad de la articulacién
occipioatlantoidea, por lo cual se sugiere aplicar. Actualmente podemos
contar con la Tomografia Axial Computada y la Resonancia magnética
Nuclear de columna, las cuales nos permiten tener una mejor visualizacion de
la anatomia del paciente, y permite realizar mediciones del canal medular, asi
como comprobar la infegridad de la médula espinal, por lo cual es un recurso

que se debe ufilizar.

No se ha elaborado una guia de prdctica clinica para la utilizacion de
apoyos diagndsticos para la identificacion de alguna alteracion en otro
érgano o sistema, por lo que es imperante la realizacion de un estudio que nos

permita saber cudl serd el mejor algoritmo a seguir en los pacientes con SKF.

Se identificé en los articulos revisados la readlizacidon de
electrocardiograma y ecocardiograma para diagnosticar alteraciones en
sistema cardiovascular, y en algunos estudios comentan la posibilidad de
realizar angioresonancia buscando una alteracion en la vascularidad de los
vasos del cuello, de la columna y de los miembros superiores, sin embargo este
estudio es costoso e implica un riesgo para el paciente. En la identificaciéon de

alteracioines en el sistema genitourinario se sugiere la realizacion de una



ultrasonografia renal y abdominal, siendo este estudio poco costoso, inocuo
pero con la limitante de ser un estudio operador dependiente. No se identific
la realizaciéon de urografia excretora o cistouretrografia. En cuanto a la
identificacion de perdida de audicion en algunos estudios sugieren la
realizacion de audiometria aun cuando no se advierta perdida auditiva a la
exploracion inicial, y ademds esta repetirse cada determinado tiempo para

diagnosticar una pérdida gradual auditiva.

En cuanto al tratamiento no existe un trabajo protocolizado sobre la
atencion de estos pacientes, ni el prondstico de los pacientes con algun tipo
de fratamiento, solo se encuenfran resultados anecddticos en casos clinicos.
Dependiendo de los factores de riesgo que presentan los pacientes con SKF y
de acuerdo al grado de afectacion de la médula espinal y de la columna se
realiza inmovilizacién de la columna cervical y fijacion occipital como
medidas de prevenciéon de dano a la médula espinal, pero no existe un

consenso en su tratamiento.

Las medidas de prevencion estdn encaminadas a no realizar més dano
a la médula espinal, y va acorde al tipo de sinostosis que presente, por lo que
es necesario el fipificar a un paciente y darle medidas de prevencion para

evitar un dano mayor y por tanto una mayor morbilidad.

b) Implicaciones para la investigacion

El SKF se encuentra descrito en la literatura, pero no existe algun estudio
sobre la protocolizacion diagndstica, evolucion a largo plazo o el fratamiento
de sus distinfas complicaciones. Existe la necesidad de crear guias prdcticas

clinicas basadas en la evidencia para la atencidn de pacientes con SKF.

Se han planteado supuestos etioldgicos que bien pueden ser
abordados mediante estudios observacionales. De estos estudios pueden
derivar también la busqueda de factores predisponentes para presentar la
enfermedad, ya sean genéticos o ambientales. Los estudios longitudinales nos

permitirdn conocer en personas sin  sinfomatologia la presencia de



complicaciones del SKF a largo plazo, puesto que la mayoria de los estudios
reportados en la literatura son series de casos o casos clinicos aislados. En este
rubro encontramos la necesidad de elevar el nivel cientifico o metodoldgico

de la evidencia existente con respecto al SKF.

La incidencia y prevalencia en la poblacién ain no es conocida, por lo
cual la redlizacion de estudios de tamizaje en la poblacién abierta podrian
tener un comportamiento diferencial en cuanto a género, edad de
presentacion, raza vy distribucion geogrdfica. Los estudios encontrados en la
literatura en su mayoria no separan a los adultos de los ninos, y es necesario
presentar la incidencia real en ninos puesto que probablemente estamos
diagnosticando tardiamente al SKF debido a su evolucidn y la aparicion de
sinfomas, no siendo siempre un diagnodstico oportuno. La presentacion o no de
afecciones en organos y sistemas también es muy variable y no fenemos
estudios con una muestra de poblacién importante que nos permita conocer

los porcentajes de presentacion de cada una.

No existe un consenso en cuanto a la clasificacion diagndstica mds Ufil,
o la mds incluyente. Existen clasificaciones referentes a la presentacion clinica,
al fipo de sinostosis, al tipo de herencia y al prondstico del paciente. Es
necesario readlizar la validacion de las pruebas diagndsticas y los estudios de
imagenes con los que actualmente contamos, como son la Radiografia simple,
Tomografia Axial Computada y Resonancia Magnética Nuclear. También es
necesario validar una secuencia de estudios para protocolizar al diagndstico

del paciente y la bUsqueda de las alteraciones asociadas.

Se han propuesto anecddticamente tratamientos para las sinostosis
cervicales en los pacientes con SKF, también se han realizado protocolos en los
cuales segun su riesgo se planea el fratamiento a seguir, pero no se han hecho

ensayos clinicos aleatorizados para evaluar la efectividad de los fratamientos.



De acuerdo a los autores las direcciones futuras de investigacion deben
estar enfocadas a la respuesta de estas interrogantes para poder brindar una

atencion clinica de calidad y basada en evidencias a los pacientes con SKF.

c) Implicaciones para la toma de decisiones politicas

La literatura existente sobre SKF en su mayoria son series de casos y
casos clinicos que tienen poca validez metodoldgica y un nivel bagjo de
evidencia, por lo que es necesario promover la investigacion clinica y
poblacional. Debemos tomar en cuenta el contexto econdmico y social en
donde se realizaron los estudios revisados, puesto que en su mayoria son
realizados en paises desarrollados, a excepcidén de India y Turquia, por lo que
la necesidad de investigacion en paises en vias de desarrollo se justifica, entre
otras razones para conocer la frecuencia, distribucion y presentacion clinica

de este tipo de padecimientos.

Es necesario dirigir la atencidon clinica de un mismo servicio al
seguimiento de los pacientes, siendo entonces parte del mismo proceso de
atencioén. La necesidad del seguimiento de los pacientes con este tipo de
padecimientos en el Instituto Nacional de Pediatria es necesario debido a que
es un centro de referencia de todo el pais de un tercer nivel de atencion

meédica.

Los resultados de los estudios clinicos que se realicen en el Instituto
Nacional de Pediatria deben darse a conocer en el medio del primer nivel de
atencién para asi poder brindar un diagndstico oportuno de los padecimientos
poco frecuentes y darles una referencia adecuada y oportuna a un fercer
nivel de atencidn. Es necesario también que en Instituto Nacional de Pediatria
se permita realizar protocolos de atencidon clinica con un marco tedrico
sustentado en la literatura, y para esto poder tener un acceso ilimitado a la
literatura mundial, puesto que es una limitante para cualquier trabajo de

investigacion no contar con el apoyo total de la literatura.

d) Limitaciones de los estudios



Se identificaron diversas limitantes que se enlistan a continuacion.

Cuadro 21: Limitantes de los estudios.

AUTORES Limitaciones del Estudio
Theiss Sy
cols. o  No se identificaron los factores que pueden predecir la extensidn de las fusiones
1995 cervicales.
1997 o Noidentificaron la incidencia de sinfomas cervicales después de 10 anos.
US AErrort o  No conocemos la incidencia de sinfomas cervicales en poblacion sin SKF.
Bookmark not
defined.
McGaughran o No se establece la causa de la pérdida de audicion.
JMy cols. o No se parea la informacidén con poblacion sin SKF
1998 o No se conoce la aparicidn de perdida de audicidon en un tiempo determinado.
1998 o Las alteraciones vestibulares no se evaluaron.
Reino
UnidoError!
Bookmark not
defined.
McGaughran
JMy cols. o No existe una evidencia de que los cambios observados sean una secuencia
2002 patolégica
2003
Reino
UnidoError!
Bookmark not
defined.
Clarke Ry
cols.
1997 o La poblaciéon estudiada es escasa puesto que solo se investigan a 3 familias
1998
AustraligErer!
Bookmark not
defined.
Guille Jy
cols. o  No consideran el hallazgo de anormalidades a la exploracion fisica como
1995 dependiente de edad.
1995
US AError!

Bookmark not

defined.

Gunderson C

y cols. o No estudia las anomalias asociadas en otros érganos en pacientes con SKF.
1967
1967
US AError!
Bookmark not
defined.
Royal Sy
cols. o Sobreestimacion de los datos de dano neuropdtico, predominancia de sexo
1996 femenino y asociacién de movimientos en espejo y neurosquisis cervicomedular
2002 debido a ser un centro de referencia de 3er nivel de atencidn y al ser retrospectivo
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Thomsen My
cols. o Debido ala muestra pequena de pacientes solo existen 5 casos descritos de
2000 alteraciones en los miembros superiores en pacientes con SKF.
2000
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Fueron pocos pacientes de KF tipo Il que se incluyeron, por lo que disminuye la
incidencia de escoliosis en este tipo.
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Al ser estudio transversal no se observé la evolucion de los pacientes sometidos a
tratamiento quirdrgico

Nagib My
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USAError!
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No se encuentra una evaluacién posterior al tratamiento quirdrgico.
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