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( Estudio andtomo - clinico y radiolégico )

Dr. Antonio Rolando Grasso

Me siento muy honrado en presentar a esta Sociedad, este
modesto trabajo, efectuado en la Clinica Quirtrgica Infantil del
Hospital ‘“Pedro Visea”, a cargo del Prof. Dr. José Martirené, a
quien agradezco profundamente la generosa hospitalidad de sus
Servicios como los invalorables consejos de su saber y su expe-
riencia.

CAPITUL® I

CONSIDERACIONES GENERALES

La columna vertebral y en especial el raquis cervical, puede
ser el asiento de anomalias producidas en el curso de su des-
arrollo filogenético. y ontogenético. Un conjunto de hechos han
concurrido para hacer de estas malformaciones de la columna
cervical, constataciones pcco frecuentes en la clinica. Hasta
hace pocos afios, eran consideradas como excepcionales, pero el
fervor de los estudios anatomo - clinicos y experimentalds asi como
la invalorable contribucién de la radiologia, han enri uecido nues-
tros conocimientos sobre la fisiologia y la patologi de esta regién.

Le Double, en su notable tratado sobre “las variaciones de
los huesos de la columna cervical en el hombre y en los animales”,
que vi6 la luz en 1912, nos ensefia que el raquis cervical es un
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segmento que comprende un niimero notablemente fijo de piezas,
va sea que se estudie en el hombre o en los animales mamiferos.

En estos ultimos, donde podemos encontrar ejemplos tan
notablemente desemejantes como la jirafa, de cuello desmesura-
damente largo, y el cerdo, de cuello extremadamente reducido,
se pone bien de manifiesto esta admirable fijeza: en todos, el
segmento cervical, comprende normalmente 7 vértebras. A pesar
de esta notable constancia numérica de los metimeros cervicales,
se observan anomalias ya por reduccién o ya por exceso, ano-
malias que si bien como hecho aislado son en realidad excepcio-
nales, no es menos cierto que su asociaciéon con alteraciones mor-
folégicas, constituyen hechos méas frecuentemente observados y
la literatura médica nos ensefla que ellos son conocidos desde
hace un par de siglos.

Alla por el afio 1745 encontramos el primer caso descrito por Haller
en un feto anencéfalo, cuyo segmento cervical constaba de 5 metameros, el
iltimo de ellos bifido. Un afio después, en 1746, Morgagni (*) nos brinda una
descripcion perfecta y minuciosa de un caso de reduccion numérica de los
segmentos cervicales en un feto anencéfalo, al par que nos relata con su
maravillosa sagacidad clinica sus sintomas mas salientes: ‘“no se distinguia
traza de cuello, dice, y sobre los ojos habia poquisima frente; se veian las
orejas que tocaban los hombros=..” A esta observaciéon de Morgagni sigue
una amplia laguna en la bibliografia, hasta 1874 en que aparece la observa-
cion anatémica de Godhert y luego en 1880 en que Willet y Walsham refieren
sendos casos de reducciéon numérica de los metimeros cervicales, acompafiada
de otras graves malformaciones.

Rokitansky en 1844, nos da la primera descripcion anatomica de la
fusién de los cuerpos vertebrales entre si, hecho anatémico que unido =«
otras malformaciones vertebrales, da base a un sindrome morbido bien co-
nocido desde Klippel y Feil con el nombre de ‘“les hommes sans cou” (‘“Los
hombres sin cuello”).

Afios después, en 1892 y 1894, aparecen las observaciones de Varaglia
y Staderini, que sefialan la reduccién simple de piezas vertebrales y las
observaciones de Rabaud en 1901 y de Nau en 1904, que describen la aso-
ciacion de graves malformaciones, con notable reducciéon numérica de los
metameros cervicales: coiumna cervical reducida a 2 segmentos em—el caso
de Rabaud y a 3 en el de Nau.

Hasta aqui las observaciones se reducen a poner de manifiesto las
anomalias constatadas sin intentar formar con los hechos observados una
entidad anatomo - clinica definida, pero el advenimiento feliz de la radiologia

(1) @G. B. Morgagni. — ‘“Delle sede e cause delle malatie”. Vol. III,
pag. 48. Traducido al italiano, con notas de Chaussier y Arelom. 1847.
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prestando su magnifico y valioso apoyo a la investigaciéon clinica, ha enri-
quecido la casuistica poniendo en evidencia muchos casos de evolucién si-
lenciosa, asintomatica y ha aportado nuevos elementos de estudio en estas
malformaciones.

Es a partir de la observacién ‘‘princeps” de Klippel y Feil en 1912,
cue este estudio toma nuevos impulsos y nuevas directrices, 'proporci'ona‘ndo
la oportunidad de reunir en un cuadro completo, anatomo - c¢linico y radio-
logico, el sindrome que lleva su nombre y que es el punto de partida de
nuevas observaciones, de nuevos estudios y de nuevas precisiones. Por con-
siderarla de valor histérico haremos un breve resumen de la observacion
de Klippel y Feil.

Se trataba de un hombre de 46 afios, cuya cabeza reposaba directamente
sobre el tronco, al parecer sin cuello y que a pesar de haber frecumntado
en varias ocasiones los servicios hospitalarios, su .malformacion no fué
percibida. Los movimientos de su cabeza estaban notablemente reducidos en
el sentido antero - posterior y mas todavia en el sentido lateral. Sus cabellos
alcanzaban una linea de implantacion mucho mas baja que lo normal. Una
complicacion pleurc - pulmonar dié oportunidad al estudio necrépsico, cong-
tatandose que la columna vertebral presentaba grandes anomalias.

Las 7 vértebras cervicales y las 4 primeras dorsales estaban
fusionadas en un bloque, “masa cervico - dorsal” de unos 8 cmts.
de altura. En la parte inferior y sobre los costados de esta masa
O6sea se insertaban las 4 primeras costillas, que remontaban casi,
hasta la base del craneo, constituyendo un verdadero “térax
cervical”, En la parte posterior de esta masa cervico - dorsal se
observaba una amplia hendidura en forma de V a vértice inferior,
constituyendo una espina bifida debida a la ausencia de soldadura
de los arcos posteriores de las 7 u 8 primeras vértebras. Sobre
esta observaciéon publicada en la “Nouvelle Iconographie de la
Salpetriere”, se basé afios méas tarde Feil para individualizar un
cuadro anatomo - clinico que denominé: “Sindrome de reduccion
numérica cervical”,

En 1913, encontramos la tesis de Lesbre sobre anomalias costo - verte-
brales y una.observacion de Meisen referente a una nifia de 10 afios con
cuello corto, torticolis y escoliosis, cuyo examen radioldgico revelo el raquis
cervical reducido a una sola pieza con espina bifida cervical superior.

Nos es necesario llegar a los afios 1919 y 1920 para encontrar nuevos
trabajos que marquen jalones en la historia de estas malformaciones, apor-
tando interesantes enfoques de:los cuadros mdérbidos a que dan lugar, enri-
queciendo su cuadro clinico con nuevos sintomas. En este sentido, debemos
citar en esta breve resefia, los trabajos de Feil y los de Bertolotti.

Tomando como base su observacion con Klippel y otros hechos andlogos,
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Feil estudia los casos hasta entonces conocidos, 14 en total, y se esfuerza
en precisar sus modalidades clinicas y anatémicas, estableciendo 3 grados
o tipos que fueron hasta ahora casi undanimemente aceptados.

Bertolotti en un completo y documentado trabajo, culminando inves-
tigaciones anteriores, hace un estudio clinico-radiolégico de las anomalias
0seas del s2gmento cervical, que al mismo tiempo que confirma la triada
sintomatica fundamental de Feil, pone de manifiesto otros estigmas somaticos
que aunque de menor jerarquia clinica, pueden adquirir cierto valor diag-
noéstico.

A partir de estos trabajos fundamentales, numerosas observaciones enri-
quecen la bibliografia, aunque solamente contadas de ellas aportan algo
nuevo para su estudio. En este sentido.citaremos en primeér plano el trabajo
de Bocchi, al cual haremos amplias referencias, y "que creemos constituye
el esfuerzo mds serio en el estudio de este sindrome.

La participacion de signos neurolégicos y sus relaciones con el sindrome
que estudiamos ha sido citada en los trabajos de Sicard y Lermoyez, de
Serafini y Bertolotti, de Guillain y Mollaret, de Dubreuil - Chambardel y de
Rebierre.

Los casos citados por Nilson, Loubat, Kloup y Fischer, Laignel - Lavas-
tine y Miget, Drehmann, Annovazzi, Lazcano y Valenzuela, Mouchet y
Roederer, ponen de manifiesto la frecuente asociacién de la malformacion
del raquis cervical con otras anomalias del esquzleto o viscerales.

Cerraremos este capitulo sefialando los aportes anatémicos de Crouzon
y Liege, de Feil, Lebleu y Fischer, de Bocchi, y la contribucion al oscuro
capitulo de la etio - patogenia hecha por los trabajos de Kallins, de Mitschell,
de Guillain y Mollaret, de Wilard de Forrest y Nicholson. Por nuestra parte
hace unos meses hemos tenido oportunidad de estudiar en la Policlinica
Quirdrgica Infantil del Hospital Dr. Pedro Visca, a cargo del Prof. Dr. José
Martirené, una nifia de 9 afios que se presenta a consulta por un torticolis
al parecer de origen congénito y cuyo estudio nos revelé las hondas pertur-
baciones estructurales del raquis cérvico - dorsal que caracterizan anatomica-
mente al sindrome de Klippel - Feil.

Como en la empeilosa busqueda que hemos realizado en la
literatura nacional a nuestro alcance no hemos encontrado refe-
rencia alguna sobre el tema y como en los tratados y textos
especializados, este capitulo que ocupa un lugar importante en
la nosologia de las malformaciones congénitas del raquis cer-
vical, s6lo merece una descripcién escueta o una simple referencia,
hemos creido oportuno reunir en este trabajo, los conocimientos
e ideas actualmente admitidas al respecto.

La observacion que ha servido de base a nuestro estudio es la siguiente:

OBSERVACION I. — E. D. F., 9 afios. Oriental.
Consulta por su torticolis, que notan desde hace unos meses, sin dolores
ni manifestaciones de otro orden.
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Antecedentes familiares: Padre, madre y dos hermanos, sanos. No hay
antecedentes bacilares ni especificos en la familia asi como tampoco personas
con deformaciones u otras taras congénitas.

Antecedentes personales: Nifia nacida de un embarazo normal con parto
prolongado, pero espontdneo. Lactancia al pecho hasta los 2 meses, luego
alimentacion artificial con leche de vaca. Evoluciéon dentaria normal; co-

FIG. 1 FIG. 2

mienzo ds= la marcha entre los 14 y 15 meses. Sarampion hace 1 afio. Cuti-
reaccion a la tuberculina negativa.

FExzamen: Nifia delgada, palida. Peso: 23 Kgs. 500. Talla de pie: 1 m. 295;
talla sentada (caput-coxigea): 0 m. 66. Perimetro axilar: 0.605; mamilar:
0 m. 545; xifoideo: 0 m. 50.

Cabeza: Craneo braquicéfalo; la linea de implantacion de los cabellos se
encuentra por debajo de la nuca. Lo que llama primeramente la atencién
es el cuello corto y la actitud de la cabeza. (Figs. 1 vy 2).

Esta sz encuentra en actitud particular, como fijada, e inclinada hacia
la izquierda con desviacion del mentén hacia la derecha de la linea media, la
que sobrepasa unos 2 cmts. Esta posicion es irreductible activa y pasivamente.
El 16bulo de la oreja izquierda sz encuentra descendido unos 2 cmts. con
relacion al lado derecho.

Movimientos de la cabeza: El movimiento de flexiéon se encuentra muy
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limitado, no alcanzando a tocar con el menton la parte antero - superior del
torax. El movimiento de rotacion a la derecha se encuentra muy limitado
alcanzando la punta del mentén un desplazamiento de unos 30°. Los movi-
mientos de extensién y de rotacion hacia la izquierda, no ofrecen limitacion
apreciable. El movimiento de inclinacion lateral a la derecha, es muy limitado
no alcanzando a tocar el hombro con la oreja. Al efectuar este movimiento,
el borde del trapecio, se pone tenso como una cuerda, haciendo un relieve
notable. E1 movimiento de inclinacién lateral hacia la izquierda no ofrece
particularidad digna de mencion.

Cara: Ojos ligeramente oblicuos; macula blanca sobre el borde corneal
del ojo izquierdo. No hay estrabismo, ni trastornos de la vision. Cavidad
buco - faringea; sin particularidad. No hay limitacién en los movimientos del
maxilar inferior.

Cuello: Corto, ensanchado en su base de implantacion en el vértice del
torax. El borde del trapecio del lado derecho es mas tenso y hace un relieve
mucho mas pronunciado que a izquierda. Elevacion del hombro izquierdo con
relieve mas marcado de la clavicula y acentuacion del hueco supraclavicular.

Torax, de fremte: hundido “en embudo”, asimétrico, con una saliencia
ovalar ocupando la zona submamelonar izquierda y alcanzando el reborde
costal. El tridngulo toraco - braquial es mayor del lado izquierdo.

Region dorsal: Escoliosis cérvico-dorsal superior dextro-convexa, que
no se modifica con los movimientos del tronco. El examen de las apdfisis
espinosas de la region cervical, por la palpaciéon, no permite discriminar las
vértebras correspondientes a los relieves dseos palpables. El examen de la
columna dorsal inferior y lumbo - sacra no revela nada anormal. El oméplato
izquierdo de forma irregularmente cuadrangular, aspecto llamado ‘“simiesco”,
es movil y no parece contraer adherencias déseas con el esqueleto del torax.
Los bordes internos y angulos inferiores de ambos omodplatos salientes y muy
marcados, en disposicion ‘“alada”. Los movimientos de las articulaciones
escapulo - humerales, normales.

Examen de los miembros: En la posicion de pie, los miembros superiores
pres2ntan una longitud desproporcionada a la altura del tronco, segin las
tablas graficas de Stratz, sobrepasando la mitad del muslo. El estudio de
su esqueleto v de !as partes blandas no revela nada de particular, salvo una
disminucidon de 1 ecm. en la circunferencia de su brazo y antzbrazo izquierdos,
con relacion @l derecho.

Examen cardio nulmonar: Sin particularidades.

Pulso 80. Presion arterial: mx. 11; Mn. 7.

Examen de las visceras espldcnicas abdowminales: Sin particularidades.

Examen del sistema mnervioso: Sensibilidad, motilidad y reflectividad,
normales.

Ezxamen de laboratorio: Orina normal.

Urea en el suero: 0 gr. 28 por mil.
Dosificacion de calcio en el suero: 9 mgs. 18.
Fosforo inorganico: 5 mgs. 35.

Fosfatasa (unidades Bodansky): 158.
Numeracion glébulos (rojos: 4.925.000.
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Numeracion globulos blancos: 6.000.
Dosificacion hemoglobina: 706 %.
Valor globular: 0.70.

Hemograma de Schilling:

Eosinofilos: 2 %. Linfocitos: 41 %.

Juveniles: 1 %. Monocitos: 4 %.

En cayado: 3 %. Células de Turk: 2 en 200 blancos.
Segmentados: 49 %. Granulaciones toxicas de Haden en

los neutrofilos. Isocitosis.

En resumen: Nifia de 9 afios con cuello corto, torticolis y
escoliosis sin otras alteraciones soméiticas ni humorales dignas
de mencién. El aspecto radiolégico lo estudiaremos mas adelante.

ESTUDIO CLINICO

Las malformaciones delﬁuis cervical pueden presentarse

asociadas a otras anomalias generales del esqueleto, configurando
graves monstruosidades muchas veces, incompatibles con la vida.
Otras veces el dismorfismo del segmento cervical constituye toda
la alteracién anatémica y en este caso puede manifestarse por
sintomas morfolégicos claros, presentando el sujeto una fisono-
mia clinica caracteristica o bien puede exteriorizarse, por signos
vagos e imprecisos, de ningin modo caracteristicos existiendo
una notable desproporcién entre la entidad clinica y la extensién
y grado de las alteraciones anatomicas. No son raros, por otra
parte, los casos que constituyen hallazgos solamente sospechados
por complicaciones aparecidas en el raquis u otros organos o bien
que se revelan ocasionalmente como una sorpresa radioldgica o
necroépsica, sin haber dado lugar su evolucién a ninguna manifes-
tacion clinica.

Teniendo en cuenta lo que dejamos expresado, podemos en-
carar su estudio dentro de las siguientes posibilidades clinicas:

I) Formas Frustras o asintomaticas.
II) Formas Leves o Atenuadas, con sintomatologia vaga,
imprecisa y a veces prestada.
III) Formas Tipicas.

I) Formas frustras o asintomiticas. — En estos casos la
malformaciéon pasa inadvertida y es puesta de manifiesto oca-
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sionalmente a raiz de un examen general, de un traumatismo o
por una afeccidon intercurrente. Son estas formas las que maés
han beneficiado de la radiologia, en estos casos soberana, y del
examen sistematico.

II) Formas leves o atenuadas. — En estas formas la mal-
formacion del raquis cervical, como expresién clinica continua
todavia en 2° plano y es un torticolis del tipo muscular congénito,
una malformacion escapular (elevacion congénita del omoéplato
o enfermedad de Sprengel) o una desviacion de la columna cér-
vico - dorsal (escoliosis) que llaman la atencién sobre la exis-
tencia de la malformacién, que se encuentra representada clinica-
mente por algunos de los signos que mas adelante describiremos,
en forma més 0 menos atenuada.

Es probable que el numero de estos enfermos sea menos
raro de lo que a primera vista parece, ya que muchos de ellos
pasan desapercibidos. En estas formas, la radiologia conserva
una importancia de primer orden ¥ creemos de gran utilidad
recurrir a ella frente a cuadros de sintomatologia vaga cuyo
origen congénito es facil sospechar, para despistar una malfor-
macién del raquis cervical, que de o ro modo podria pasar inad-
vertida.

III) Formas tipicas. — Los enfermos que entran dentro
de este tipo realizan el cuadro cldsico descripto por Klippel y
Feil con el nombre de “Les Hommes sans cou” (los hombres sin
cuello) que pone de relieve el hecho clinico mas saliente, y més
tarde por Feil con el nombre de “Sindrome de reduccién numé-
rica cervical” que alude al hecho anatémico que estid en la base
de esta malformaciéon. Estas formas se caracterizan clinicamente,
nor presentar la “triada sintomatica fundamental” cuya razén
anatémica es la reduccion aplasica basi - cervical.

A los estigmas somaéaticos caracteristicos se agrega un cortejo
de pequeiios signos que si bien aisladamente carecen de signifi-
cacién pueden en su conjunto contribuir a dilucidar el diagnéstico.
En ocasiones también, el cuadro clinico aparece decorado con
una sintomatologia asociada que plantea problemas patogénicos,
pronésticos y terapéuticos de magnitud.
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A, Sintomas fundamentales. — El sindrome de ‘“les hommes sans cou”
tiene una individualidad anatomica revelada por la radiologia y una ex-
presion clinica caracteristica, que relatada ya por Morgagni adquirié perso-
nalidad como entidad moérhida después de la completa descripcion de Klippel
y Feil. La triada sintoméatica fundamental, estd constituida por:

1) la ausencia de cuello.

2) la implantacién baja de los cabellos.

3) la limitacién de los movimientos de la cabeza.

1) La ausencia o el acortamiento del cuello. — Es un sintoma citado
por todos los autores y probablemente el mas significativo, que da al sujeto
un aspecto caracteristico.

La cabeza parece tomar implantacion directamente o por intermedio de
un corto cuello, en el extremo superior del tronco, encajada entre los hombros.
Este acortamiento se pone de manifiesto de manera méas notable en la parte-
posterior, dorsal, porque las .primeras costillas, \que forman el limite del
téorax, tienen su insercion mas alta. Esta dispog&'én anomala trae como
consecuencia un exagerado ensanchamiento de la base del cuello, que toma
el aspecto descripto por Siwon con el nombre de “nucae de toro”. En la parte
anterior el acortamiento del cuello trae como consecuencia un acercamiento
del mentén al plano esterno - costal, con las consccuencias funcionales que
luego describiremos.

2) Implantacion baja de los cabellos. — La zona de implantacién de
los cabellos que recubren la nuca, tiende a extenderse hacia la parte superior
cel dorso, alcanzando a veces la linea bi-acromial. Esta disposicién es debida
a la desarmonia de las relaciones normales entre el esqueleto. y el tegumento.
externo. La linea de implantacion de los cabellos, presenta a menudo la
forma de un tridngulo cuyo vértice corresponde a las primeras vértebras:
dorsales.

Otras veces se termina por una linea horizontal. La implantacién baja
de los cabellos no debe ser confundida con la hipertricosis localizada que
acompafia a la espina bifida oculta.

En la parte anterior la raiz de los cabellos avanza también hacia la
frente de tal modo que como decia Morgagni en su descripcion magigtral,
“sobre los ojos habia poquisima frente’”.

3) Limitacion de los movimientos de la cebeza. — Esta limitacion es
exclusivamente el resultado del trastorno mecanico provocado por la malfor-
macion. Este trastorno asi como los movimientos pasivos de la cabeza, son
absolutamente indoloros. Esta limitacién se manifiesta sobre todo en los
movimientos de lateralidad y de rotacién de la cabz2za, movimientos que
en el sujeto sano son posibles gracias a la armonia funcional y morfolégica
de las distintas piezas del raquis. La limitacién de los movimientas en el
sentido antero - posterior, es a veces menos marcada y depende del acerca-
miento del mentén al plano esterno - costal, obstdculo principal al movimiento
de flexion de la cabeza.

La rigidez de la caheza, que puede resultar de la falta de movimientos
de lateralidad y de rotacion, con la existencia de movimientos limitados de
extension y flexion, puede s2r comparada a la del “tatéu” que no puede
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efectuar mas movimientos que los que se desarrollan en el plano sagital,
n razon de presentar las piezas cervicales fusionadas en un bloque tnico.

B. Sintomas accesorios. — Junto a los sintomas fundamentales,\ pueden
integrar el cuadro clinico un conjunto de signos de menor jerarquia, estigmas
somaticos que en cierto modo son la consecuencia légica de los sintomas
fundamentales ya descritos. Estos pequeiios signos han sido sefialados suce-
sivamente por los distintos autores en sus observaciones, pasando a integrar
el cuadro clinico.

1). E1l descenso del lébulo de la oreja, que en ciertos casos muy acen-
tuados llega a tocar el hombro, es la consecuencia del acortamiento del
cuello y del torticolis. Es un signo frecuentemente citado (Martirolo y Ber-
tolotti; Laignel Lavastine y Miget; Bocchi; Dubreuil Chambardel).

En nuestro caso, tratdndose de una forma atenuada este signo, aunque
poco marcado, es evidente.

2). El descenso de las areolas mamarias y del mamelén. — Ha sido
sefialado por numerosos autores (Annovazzi; Greeber; Bocchi; Dubreuil
Chambardel; Martirolo y Bertolotti). IEste signo tiene su explicacién en la
nlteracion de las relaciones normales existentes entre el\tegmento externo
v el plano esquelético, de tal modo que la areola mamaria,\que semioldgica-
mente corresponde al V¢ espacio intercostal, en estado normal, en estos
casos se encuerntra descendida, en posicion mas o menos baja con relacién
a la parrilla costal. En nuestro caso no habia modificacién apreciable.

3). El acercemiento del mentdn al plano esterno-costal y la dificultad
en los movimientos de descenso” del mazilar inferior. Estos dos sintomas son
ei resultado del acortamiento del cuello y de la insercion anémala de las
primeras costillas. Esto trae como légica consecuencia una limitacién en los
movimientos de flexién de la cabeza y de los movimientos de la arcada
dentaria, constituyendo un obstidculo mas o menos serio para la abertura
de la boca. La desviaciéon del mentén cuando se hace abrir la boca al en-
fermo, seria para Feil un signo que debe hacernos pensar en la occipitalis
zacion del atlas, a quien frecuentemente acompaifia. ()

4). El acortamiento resultante de la reduccion de los metdmeros cervi-
cales o de su fusion en un blogue cérvico-dorsal tiene como resultado més o
menos evidente segin los casos, una desproporcién en longitud de los miem-
bros superiores con relacion al tronco y una aparente elevacion de ambos
cingulos escapulares, que se acercan mas o menos a la nuca. Esta elevaciéon
de la cintura escapular, no siempre es bilateral y simétrica y es la conse-
cuencia de la escoliosis cervico-dorsal, elemento clinico -radiolégico cons-
tante en el sindrome de Klippel - Feil. En nuestra observacién, la elevacién
del hombro era unilateral y del lado de la torticolis, provocando una acen-
tuacién del hueco supraclavicular.

Estas anomalfas de posicién del omoéplato no deben ser confundidas con
la. elevacion congénita, sindrome moérbido auténomo que constituye la en<
fermedad de Sprengel y que muy a menudo se encuentra asociada al sindrome

(1) Feil. — Occipitalizacion del atlas y torticolis congénito. — Presse
Medical, N° 52, 29 junio 1921, pag. 515.
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que estudiamos. Potel atribuye la elevacion del omdplato en las malforma-
ciones del raquis, a una distrofia de los grupos musculares que unen la
escapula a la caja toracica, en razon de la cual estos misculos pierden parte
de su funcion y se desarrollan tardiamente.. Consecuencia de ello es que el
omodlato no acompaiia el desarrollo del térax y no desciende al mismo tiempo
que €él; de alli que el omoplato en realidad no se eleva sino que no desciende.

Sucede con ¢€l, dice Potel, 1o que pasa normalmente con la médula espinal
en relacion al raquis, durante su desarrollo.

A estos vicios topograficos del omoplato pueden asociarse alteraciones de
morfologicas como las citadas por Bertolotti y Martirolo con el nombre de
escapula simiesca en la cual el omdplato afecta la forma cuadrangular y
es de superficie mas reducida o como hemos observado en el caso que estu-
diamos la “escapula alata”. ™

5). Vicios de conformacion del téraz. — A la malformacion vertebral
pueden ir unidas graves y variadas deformaciones de la caja toracica, que
como lo hacen notar Rebierre y Hzidecker tienen casi siempre repercusion
scbre los drganos contenidos en ella.

Estas deformaciones estan en relacion con el grado de intensidad de la
malformacion vertebral. De estas deformaciones, la mas importante es la
seflalada por Klippel y Feil con el nombre de “térax cervical” al describir
su sindrome, deformacion debida a la insercion alta de las primeras cos-
tillas, en la parte inferior de la masa cérvico-dorsal y que por su disvosicion
particular parecen remontar el térax hasta la base del craneo. Crouzon ¥
Martin recuerdan con Feil, la frecuencia de las lesiones bacilares en estos
enfermos, lesiones que parecerian encontrar terreno favorable a su desarrollo,
en la atrofia de la parte superior del térax que casi siempre acompaifia a
la. malformacion. Esta eventualidad, pone un interregonte sombrio en el
rrondstico, habitualmente favorable de estos enfermos.

Ademas de la citada, se han sefialado otros tipos de deformaciones to-
racicas, como “el dorso redondo” (Siwon; Bertolotti; Bocchi); el térax de
polichinela, etc.

Recordamos que en nuestro caso, la enfermita presenta una deformacion
del torax ‘“en embudo”.

6). Deformacion angular ccérvico-dorsal. — Pueden ser de dos tipos
segun el plano en que se oriente la deformacion: escoliosis o cifosis. La
escoliosis cérvico-dorsal es un elemento casi constante en el sindrome.
Citada desde Feil por casi todos los autores, ella es debida a la interposicion
en el apice mismo de la curva escoliésica, de una hemivértebra. Esta defor-
macion alcanzaria su mayor desarrollo segin Bertolotti entre los 10 y 20
aflos y se caracterizaria por su marcha lentamente pregresiva. La cifosis
basilar no es un elemento tan constante del sindrome y seglin Bertolotti
se observaria siempre que a la malformacion cervical se asocia la espina
bifida. Esta opinion es compartida por Feil. Estas deformaciones angulares
del raquis, son fijas e invariables con los mecvimientos del tronco y de la
cabeza y no siempre se acompaiian de compensacion.

C. Sintomatologia asociada.

A la sintomatologia propia del sindrome, que en los casos tipicos se
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presenta en su mdaxima pureza, pueden agregarse en los casos de grave
malformaciéon o bien tardiamente en el curso de la eveclucion natural de
la enfermedad, un conjunto dz sintomas que revelan la participacion de
otros elementos organicos. La expresion clinica de estos hechos, es pues,
0 el fruto de una compticacién o la revelacién de una smalformacién aso-
ciada. Para comprender la evolucion de estos hechos debemos tener en
cuenta que el esqueleto es un sistema cuyo desarrollo evolutivo se efectiia
hasta que el individuo llega a su edad adulta, época en la cual el sistema
osteo - articular, alcanza su destino anatémico y funcional. Pasado este pe-
riodo pues, las alteraciones que tienen su origen en la malformacion esque-
lética adquieren su estabilidad definitiva.

De toda la sintomatologia asociada que puede decorar el cuadro clinico,
nla mds importante por el caracter particuiar que le da al sindrome y por
las interpretaciones patogénicas que plantea, son los sintomas neuroldgicos.
Comenzaremos por ellos la descripcion.

1. RSintomas meuroldgicos. — Rica y variada es la gama de signos neuro-
l6gicos que han sido sefialados ccmo integrantes del sindrome. Estos sintomas
aue afectan ya la via sensitivo-sensorial ya la via motora o ambas a la
vez, pueden tomar: a) los nervios craneales; b) la neurona central; c) la
tieurona periférica.

a) Rebierre seiiala la existencia de un sindrome nervioso heterolateral
con hipoestesia del velo del paladar, hemiatrofia lingual derecha, paralisis
de la cuerda vocal izquierda y una zona de anestesia cutanea a lo largo -del
cuello, extendiéndosz2 abajo y adelante hasta la clavicula y atras hasta el
trapecio. Annovazzi cita el caso de una nifia de 11 afios con contractura
ce los misculos laterales del cuello sin alteraciones de la sensibilidad.

b) Las aiteraciones de la necurona central ofrecen la variada sintomato-
logia piramidal, que encontramos citada en numerosas observaciones. Ber-
tolotti y Serafini sefialan en una nifia de 16 ailos una sintomatologia nerviosa
espastico - cerebelosa con dismetria y Guillain y Mollaret en un hombre de
30 aifios ponen de manifiesto la existencia de un sindrome nervioso carac-
terizado por una cuadriplejia piramidal realizada en dos tiempos, con una
doble hemiplejia espinal ascendente. Baruch cita también el caso de un
hombre de 59 afios con una tetraplejia espastica con violentos dolores en
la nuca que se exacerbaban con los movimientos o con, los esfuerzos.

Sicard y Lermoyez pr2sentaron en diciembre de 1922 a la Sociedad de
Neurologia, dos casos de distrofia osteo- muscular cérvico - toracica de origen
congénito caracterizados clinicamente por una morfologia de tipo seudo -
miopatico y radiolégicamente por la occipitalizacion del atlas y axializacion
o asimilaciéon axial de la 3* cervical, que estos autores relacionan con el
Sindrome de Klippel - Feil. Haciendo el comentario de estos casos, Guillain
emite una hipdtesis patogénica del sindrome, que luego comentaremos en el
capitulo sobre consideraciones etiopatogénicas. Merio y Risak, en 1934, citan
el caso de una mujzr, de 28 aiios con hidrocefalia, accesos de afasia y dolores
occipitales.

c¢) Las alteraciones de la neurona periférica son frecuentes y variadas
en su expresion clinica. Descritas por Bertolotti fueron luego senaladas por
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numerosos autores. El autor anteriormente citado, describié como parte
integrante del Sindrome de Klippel - Feil caracterizando el tipo II de su
clasificacion, un sindrome irdfico - doloroso del plexo - braquial constituido
por dolores a lo largo del brazo, hormigueos, sincinesias y trastornos pares-
tésicos.

Pytel y Schajewetsch sefialan la atrofia de los musculos y huesos del
antebrazo y de la mano con aplasia del escafoides. Drehmann observé en
un caso la contractura de la musculatura sural.

En estro caso no existen trastornos del sistema neuro-muscular, salvo
una disminuciéon de un centimetro en el diametro del brazo y antebrazo
izquierdo.

Consideraciones sobre la patogenia de los sintomas
neurologicos senalados

Si oscura es la patogenia del sindrome que estudiamos, no
lo es menos la relativa a los signos neurolégicos. En general los
sintomas nerviosos se manifiestan tardiamente en la evolucién
del sindrome y este hecho hace pensar a Bertolotti que ellos
tengan su origen en la acomodacién de la estatica vertebral que
adquiere su asiento definitivo con el desarrollo 6seo completo.
Este concepto patogénico simplista si bien podria explicarnos
algunos de los elementos nerviosos del sindrome, no podria dar
razéon de todos ellos.

Para Guillain y Mollaret, la malformacion del raquis precede al sin-
drome nervioso ¥ para explicar éste emiten tres hipoétesis:

a) los sintomas nerviosos serfan debidos a la compresion mecdnica de
la médula espinal.

b) la existencia de una doble malformacion wvertebral y medular, €x-
plicaria la coexistencia del sindrome neurolégico y sus proteiformes manifes-
taciones clinicas, con la malformacion vertebral.

c) una ultima hipétesis adjudica la paternidad de los signos nerviosos
a trastornos circulatorios progresivamente crecientes, provocados por una
compresion de marcha lenta, atacando la arteria espinal.

Con Bocchi creemos que casi toda la sintomatologia neurol4-
gica del sindrome puede explicarse, admitiendo la existencia de un
vicio de diferenciacion regional cérvico-dorsal, lo que coincide con
lo expresado por Guillain v Mollaret en su 2* hipétesis.

Debemos hacer notar ademds que Bocchi no descarta la existencia de
una costilla cervical, como causa de muchos de los signos nerviosos descritos.
Este punto ha sido tratado con especial esmero por Pla en un trabajo sobre
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el particular presentado en 1930 al Congreso Médico del Centenario, y mAas
recientemente por Muiioz Monteavaro, en su tesis sobre: ‘“Lesiones congé-
nitas o adquiridas de la zona costo-escalénica. Su expresion clinica: sin-
drome neuro-circulatorio”. 1943. Montevideo.

2). Malformaciones dseas. — Desde la pequeiia malformacion esquelé-
tica, hasta la monstruosidad total, muchas veces incompatible con la vida,
han sido seifialados todos los grados de malformacion dJsea, asociados al
gindrome de reduccion numérica del raquis cervico-dorsal. Esta coexistencia
asi como la de otras malformaciones viscerales de origen indudablemente
congénito, han servido de fuerte punto de apoyo para los A.A. que siguiendo
a Kippel - Feil sostienen la congenitalidad del sindrome. Estas malforma-
ciones Oseas pueden asentar:

a) en el craneo: asimetria craneo-facial (Annovazzi; Feil, Roland y
Vambockstael) ‘“caput obstipum”; braquicefalia (Beartolotti), platicefalia.

b) en la columna lumbar: espina bifida, sacralizacion de la 5* lumbar
(Mouchet - Roederer, Labunskaya; malformaciones numérico - morfolégicas
(Bocchi). I.a enfermita de nuestra observacion presenta una espina bifida
con sacralizacién de 5* lumbar.

c¢) Elevacion congénita del omdplato (enfermedad de Sprengel) citada
en varias observaciones (Pasternak - Lowson - Lebleu - Fischer - Becechi), seria
para Nilson la base de una anomalia del desarrollo cuya expresiéon méxima
serfa la malformacion gue constituye el sindrome dz Klippel - Feil.

d) Otras malformaciones del sistema osteo - articular como el pie bot, la
luzacion congénita de la cadera, la sinostosis radio - cubital, han sido seiia-
ladas por Drehmann.

3. Malformaciones cardiovasculares. — Sin presentar la frecuencia de
las alteraciones antes citadas, las malformaciones del aparato cardio-vas-
cular han sido sefialadas en varias observaciones. De todo punto de vista in-
teresante a ests respecto, es la observacion de José C. Lazcano y Juan R.
Valenzuela, publicada en la “Prensa Médica Argentina” en 1934.

Se trata de un recién nacido con cuello corto que presentaba una rara
malformacion cardiovascular consistente en que el corazén tenia una sola
auricula dilatada, el ventriculo izquierdo hipertrofiado con la aorta y la
pulmonar confundidas y procediendo de los dos ventriculos.

Estos A.A. en el estudio que hacen de su caso, emiten la hipotesis pato-
génica de que una causa toxica o infecciosa podria ser el origen de la
doble malformacion, 6sea y cardiaca.

Otras malformaciones cardiacas congénitas han sido citada por Feil,
Roland y Vanbockstael.

Laignel Lavastine y Miget por su parte, sefialan la existencia de tras-
tornos vasculares con modificaciones del pulso y de la presién arterial.

4. Endocrinepatias. -—— La cxistencia de trastorros enddcrinos asociados
al sindrome, no escapo a la observacion de los autores.

Es asi como Merio y Risak citan en su observacion la existencia de
vna distrofia genital y un mixedema moderado; Nielsen sefiala la existencia
de una criptorquidia bilateral. Recientemente, Marafién, en un trabajo pre-
sentado al II? Congreso Panamericano de Endocrinologia, realizado en Mon-
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tevideo en marzo de 1941, establece las relacinnes existentes entre diversos
sistemas enacdcrinos, en especial el Ilamado ‘‘bloque hipofiso - hipotalamico”
y las enfermedades congénitas, llegando a formular en base a sus observa-
ciones clinicas, las leyes de las anomalias comngénitas, que rigen estas rela-
ciones. Sin quczrer incursionar en el abstruso camino de la etiopatogenia de
las malformaciones que estudiamos, dejemos planteado un interrogante en
su estudio, sobre la posible intervencion de los disturbios hormonales en 1la
determinacion de las causas que producirian las lesiones que caracterizan
esta afeccion.

Formas Clinicas

En 1919, Feil, haciendo un estudio de las 14 observaciones
hasta entonces publicadas, trata de clasificar las anomalias obser-
vadas y hace de su sindrome una subdivisiéon en tres tipos ana-
tomicos.

1le La aplasia total del segmento cervical, grado maximo
de la malformacion.

2°  La reduccion de una o dos vértebras asociada a variados
disturbios morfolégicos. Comprende este tipo todos los
casos entre el estado normal y la aplasia total del raquis
cervical.

3° La fusion vertebral no queda localizada a la region cer-
vical sino que se extiende « todo el raquis y la anomalia
es tan grave que estos casos son generalmente incompa-
tibles con la vida, observandose en fetos o recién nacidos.

Bertolotti, en 1920, basandose en el estudio de 18 observa-
ciones personales, con una documentacion radiografica irrepro-
chable, opone a la clasificacion anatémica de Feil, una clasifica-
cion clinica que comprende también tres grupos:

1° Sindrome de reduccién aplasica basicervical, con altera-
cién de la cintura escapulo - humeral y esbozo de térax
cervical, cuyo tipo es la observacion de Klippel y Feil.
2° A los estigmas somaticos caracteristicos del sindrome,
mas o menos atenuados, se agrega un sindrome troéfico -
doloroso del plexo braquial, constituyendo el 2° grupo

de Bertolotti.
Son estos enfermos los que plantearian méis a me-
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nudo la duda con el Mal de Pott cérvico - dorsal, en
razén de la existencia de fenémenos nerviosos y de una
escoliosis angular cérvico -dorsal,

3¢ FEste grupo comprenderia las formas atenuadas que se
presentan clinicamente comc una torticolis y que a me-
nudo pasan desapercibidas.

Sicard y Lermoyez en base a tres observaciones publicadas en 1923,
hablan de una forma frustra y familiar, donde solo el examen radiografico
permitié descubrir la malformacion y de una forma evolutiva donde a pesar
del caracter congénito de la afeccion, aparecian empujes evolutivos que se
traducian objetivamente por la aparicién de trastornos sensitivos y motores.
Recordemos para tentar una explicacion de esta forma evolutiva, ejemplo
que creemos unico en la literatura sobre el tema, que estos autores, con
Guillain y Mollart y con Rebierre, sostienen la teoria infectiva del origen
de la malformacién.

Digamos por nuestra parte que luego de haber estudiado la casi totalidad
de las observaciones publicadas hasta la fecha, asi como las caracteristicas
clinico - radioldgicas de la marformacién, la clasificacion anatémica de Feil
y la clasificacion clinica de Bertolotti y menos atin las de Sicard y Lermoyez,
llegan a satisfacer nuestro espirit®™ Por las consideraciones que hemos ex-
puesto al hacer el estudio clinico, creemos que la divisiéon puramente clinica
en: 1) formas frustras, latentes o asintomdticas; 2) formas leves o atenuadas
y 3) formas tipicas, entra mds en la realidad de los hechos de la practica
clinica, facilitando su agrupamiento y estudio, puesto que como se desprende
del exam2n que hemos realizado, en numerosos casos publicados, no hay
concordancia entre las alteraciones anatomicas y las manifestaciones somé-
ticas, no siendo posible suverponerlas.

ESTUDIO RADIOLOGICO

Agradecemos vivamente a los Dres. F. Garcia Capurro, H. Bazzano y
R. Tiscornia, el invalorable apoyo que nos han prestado para la documentaciéon
y confeccion de este capitulo.

En el estudio radiolégice de las malformaciones del raquis cervical, de-
bemos zanjar dos dificultades: una de orden técnico y otra de interpretacion
de las imdagenes obtenidas.

A las proyeccicnes habituales, antero - posterior y laterales, es necesario
agregar en esta region, otras tomadas segun la técnica reglada por sus
autores, como las de Caldwel, Barzony, Cohoon, Grandy y otros, que permiten
visualizar segmentos del raquis cervical que en los roentgenogramas comunes
aparecen ocultos o desfigurados por la superposicion de otras sombras. La
vértebra como elemento anatomico, tiene una constitucion muy compleja,
comparada con otros huesos, y sus diversos componentes, que ocupan distintos
planos en el espacio, se proyectan en un mismo plano en el roentgenograma,

213



BOLETIN DE LA SOCIEDAD DE CIRUGIA DEL URUGUAY

FIG. 3

de donde la superposicion de las sombras correspondientes. Hagamos notar
ademas, que la oblicuidad del rayo incidente, asi como los movimientos de
la cabeza o la pcsicion dz los hombros, etc., pueden hacer variar fundamen-
talmente el aspscto radioldgico haciéndonos tomar como patoidgicas imagenes
de elementos absolutamente normales.

Todos estos elementos deben entrar en la consideracion del clinico cuando
debe interpretar un radiograma del raquis cervical, si quiere ser exacto en
su juicio.

El estudio radiolégico de nuestra enfermita, hecho con todas estas re-
servas, nos ofrece una serie de anomalias que sin pretender hacer una
sistematizacion podemos agruperlas de la siguiente manera:

1°  Anomalias numérico - morfolégicas del raquis cervical.
2¢  Anomalias numaérico - marfolégicas del térax.

3°* Anomalias de la columna lumbo - sacra.
1° Anomalias numérico - morfolégicas del raguis cervical. — La fiso-

nomia radiolégica normal de la columna cervical ha desaparecido para dejar
lugar a un abigarrado conjunto de elementos vertebrales cuya individuali-
zacion y ubicacion topografica, es poco menos que imposible por la simple
lectura radioldgica. Estas alteraciones alcanzan a todos los elementos anato-
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FIG. 4

micos de la vértebra: cuerpo, arcos posteriores, ldminas vertebrales, facetas
articulares.

En la radicgraféa de frente (fig. 3 y 5) observamos como elemento
saliente, la dehiscencia de los arcos posteriores, configurando una espine
bifida oculta, que s2 extiende verosimilmente desde el atlas hasta la 1* y 22
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FIG. 5

dorsal. Ya sabemos que este elemento anatomo - patologico es considerado
como constante en el cuadro de esta afeccion. Su existencia como hecho
aislado es sumamente rara en la region cervical y debe ser cuidadosamente
valorada en los casos en que hay historia de traumatismo, para no confundirla
con una fractura.

Las carillas articulares y las laminas vertebrales han perdido sus vin-
culaciones normales y el recuento de los agujeros vertebralas no es posible
en razon del grave dismorfismo vertebral.
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En los cuerpos vertebrales encontramos las siguientes anomalias:

a) fusion o sinostosis wertebral tomando la I y II; la III y IV y la
V, VI y VII, constituyendo asi la columna cervical por tres bloques o seg-
mentos. La fusién atlo-axoidea y la de las vértebras III y IV se hace a
expensas de los cuerpos vertebrales y ia del bloque inferior principalmente
z expensas de las laminas vertebralcs v hemiarcos posteriores (fig. 4).

b) aplasia de los cuerpos vertebrales: al nivel de la V* cervical se nota
una marcada aplasia de la mitad superior del cuerpo vertebral (platispon-
dilia) y al! nivel de la VII* cervical una hemivértebra (hemispondilia) que
corresponde confirmando las ideas de Bertolotti al vértice de la curva esco-
liésica en la cual estd encajada como una cuiia.

2° Anomalias numérico-motfolégicas del torax. — Si observamos el
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aspecto radiolégico del térax, notamos que la malformacion toma las seis
primeras vértebras dorsales hasta la- VII exclusive.

La transicion de lo normai a lo patolégico se hace de una manera
bastante brusca. Puede observarse bastante netamente el aspecto de la parte
superior del torax llamado ‘“‘térax cervical” por implantacion alta de las
primeras costillas, que para ello deben sufrir una acentuaciéon de sus angulos
normales. El estudio de los elementos vertebrales correspondientes a la
mitad superior de la columna dorsal presenta las mismas alteraciones y difi-
cultades que las sefialadas en el raquis cervical y constituye con éste una
deformacién angular dextro-convexza (escoliosis) cuyo &pice corresponde
a la hemivértebra que representa a la VII cervical. Esta deformacién angular
no tiene curva compensatoria y es otro de los elementos anatémicos cons-
tantes del sindrome.

El recuento de las costillas nos permite poner de manifiesto una reduc-
cion numeérica de los arcos costales correspondientes al lado izquierdo. En
efecto, en el costado derecho existen 12 costillas como normalmente, mientras
que en el lado izquierdo solamente contamos 10. A esta anomalia numérica
se agrega una alteracion morfologica de la 2* costilla izquierda, que adopta
un aspecto muy semejante al de la 1? costilla.

La ausencia de dos arcos costales a la izquierda y el recuento normal
de los cuerpos vertebrales en la columna cervical, como se puede apreciar
en la radiografia de perfil (fig. 4) nos hace pensar que la reduccion ver-
tebral asienta principalmente, en nuestro caso, en la VII cervical y primeras
dorsales.

La situacion alta de la escapula izquierda y la proyeccion hacia adelante
de su apofisis espinosa, tal como la vemos en las radiografias Nos.
constituirian segin Jackson, la deformaciéon conocida con el nombre de eleva-
cion congénita del omoéplato” o “enfermedad de Sprengel” que tan comiin-
mente se encuentra asociada a las malformaciones del raquis cervical.

3° EIl estudio completo del esqueleto que hemos practicado a nuestra
enfermita nos ha permitido poner de manifiesto la existencia de una sacra-
lizacion de la V lumbar con espina bifida oculia (fig. 6) Este hecho nos en-
gefia que frente a una malformacion esquelética de origen congénito, dada la
enorme frecuencia de la asociacion de otras malformaciones, no debemos
eejar de practicar un examen radioldogico completo del esqueleto. La dehis-
cencia de la V? lumbar o I* sacra en nifios menores de 6 afios que no
presenten signos somditicos ni funcionales, carece de significacion patoldgica
y es considerada como un hecho normal. En nuestro caso tratandose de una
nifia de 9 aflos y coexistiendo con otras graves alteraciones del esqueleto,
debe considerarse como una manifestaciéon mas del disturbio embriolégico
que perturbé la morfogénesis del raquis.

4° El aspecto radiolégico de la estructura 6sea no presenta particu-
laridades dignas de mencién. La traveculacién, la disposicion de las com-
pactas y sus relaciones son normales, salvo las modificaciones impresas por
la malformaciéon. Esta ausencia de reacciéon del tejido 6seo, de una evidencia
extraordinaria, echa por tierra la opiniéon de quienes afirman que las
hondas perturbaciones que caracterizan este sindrome son la consecuencia

Ge una infeccion pre-existente.
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Estudio Anatémico

La eventualidad sumamente frecuente de que muchas de
estas anomalias de diferenciacién del raquis cérvico - dorsal, evo-
lucionen silenciosamente, sin una exteriorizacién clinica ruidosa
y de que sean compatibles con una larga y perfecta existencia (70
afios de edad en el caso de Feil y Minot) nos da razén del hecho
de que las comprobaciones anatémicas sean excepcionales y que
salvo los casos de monstruosidad incompatibles con la vida, ellas
nos sean proporcionadas por afecciones intercurrentes.

Las primeras observaciones anatémicas referentes a malfor-
maciones del raquis cervical, se limitaron a protocolizar las com-
probaciones necrépsicas en monstruos o fetos no viables, sin
poder establecer por ello, conexiones con la clinica. El primer
intento en este sentido lo encontremos en la magnifica descrip-
ciéon de Morgagni que se pierde en la lejania de pretéritas cen-
turias.

Fueron Klippel y Feil, ya en pleno auge de la radiologia los primeros
en establecer las relaciones entre el cuadro clinico, la investigacion radio-
l6gica y la comprobacion anatéomica, dando forma asi a un sindrome moér-
bido, que desde entonces estd ligado a sus nombres. Posteriormente varios
autores han publicado observaciones anatomicas, que confirmando los datos
radiolégicos, han llevado a aceplar que existe en el Sindrome de XKlippel -
Feil un grave vicio estructural congénito del raquis cérvico-dorsal y cons-
tantemente un vicio numérico de reduccion. Veremos madas adelante, que
Bocchi se levanta contra esta opinion formulando la hipodtesis de que el
sindrome de ‘les hommes sans cou” es originado siempre por un vicio mor-
folégico puro y no por un vicio de reduccion numeérica, por lo menos en
los primeros momentos de la ccnstitucién de la malformacion.

Las lesiones anatémicas que pueden ser puestas de manifiesto, van desde
la ausencia total de metamerizacion del raquis cervical, hasta la falta, ain
mismo aparente, éde un solo metdmero por aplasia congénita del disco inter-
vertebral, constituyendo una sinostosis vertebral, lesiéon anatomica puesta
ya en evidencia y descrita por Rokitansky en 1844.

A estas anomalias pueden agregarse otras anomalias congénitas de la
columna dorso -lumbo - sacra; asimetrias del esqueleto créneo -facial, y de-
formaciones del craneo como la platicefalia, deformacién que consiste en un
pronunciado aplastamiento de la escama del occipital en virtud del cual la
cabeza se encuentra en un mismo plano que el dorso.

Las alteraciones anatémicas que caracterizan el sindrome de Klippel -
Feil, podeinos agruparlas en tres tipos fundamentales:
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1° Ausencia de diferenciacién de las vértebras cervicales y
primeras dorsales, que se encuentran reemplazadas por
un bloque osteo - cartilaginoso u dseo, que puede com-
prender todo o parte del raquis cérvico - dorsal.

Es la masa cérvico - dorsal de Feil.

20 La espitha bifida cervical posterior.

3* Kl torax cervical.

1?2 La masa cérvico - dorsal, representa la extremidad supzrior del raquis
aplastado verticalmente y ensanchado, especialmente en su base. En esta
masa Gsea u osteo - cartilaginosa, se encuentran redresentados del modo mas
variado, todos los tipos de dismorfismo vertebral que mas abajo describi-
remos. Por su extremo caudal esta masa se contindia mds o menos normal-
mente ,es decir, con una transicién mds o menos brusca, con cl resto de la
columna dorsal. Lateralmente da insercion en su parte mds baja a las
primeras cestillas, que pueden a su vez ser asiento de variadas anomalias
(asimetria, sinostosis, variaciones numeérico - morfoldgicas, ete.). Por su extre-
midad craneal, la masa cérvico - dorsal se articula con la base del occipital
que a menudo presenta una malformacion conocida desde Virchow con el
nombre de “impresion basilar”. Esta malformacion que segin Bertolotti se
encontraria de una manera constante en los sujetos con anomalias del raquis
cervical, fué observada por primera vez en el sujeto vivo por Schiller en
documentos radiograficos, quien le atribuyvé un origen congénito. La “im-
presion basilar” de Virchow, consiste en una depresion circular que rodea
al agujero occipital ,en la cual se encuentran los céndilos, de tal modo que
la escama del occipital se halla descendida, en un plano muy inferior a
ellos y arrastrando consigo en su descenso a las apofisis mastoideas, cubre
las primeras vértebras cervicales, como un dosel.

Schulthess y H. Meyver creen que esta deformacion es de origen muscular
v Virchow v Grawitz la atribuven a una disminucion de la consistencia
del tejido oOseo, pero Bertolotti funddandose en su documentacion radiografica,
sostiene que ella es debida siempre a una malformacion congénita de la
extremidad cefdlica del raquis. No compariimos la opinion de Bertolotti
en lo referente a la constancia de esta deformacion en las malformaciones
del raquis cervical, pues en el caso que hemos estudiado, asf{ como en nume-
rosas observaciones publicadas, dicha anomalia falta, aun existiendo graves
vicios estructurales del raquis.

En numerosos casos es posible observar en la extremidad craneal de la
masa cérvico - dorsal, la fusion atlo - occipital que puede por si sola constituir
una entidad morbida con graves repercusiones en la estatica craneo - vertebral
¥ que frecuentemente se acompafia de una dehiscencia de los arcos vertebrales
posteriores. (Feil. Occipitalizacion del atlas y torticolis congénito. “Presse
Medical”, 1921. N¢ 52-29 de junio). Esta concomitancia de espina bifida y
vicio de diferenciacion metamérica, se observa también como lo hace notar
Rossi, en la region sacro-lumbar (Rossi. Cidtica de origen esquelético por
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anomalia vertebral y sindrome de Bertolotti. Chirur. degli org. di Movim.
1918, pag. 583), y de cllo nuestra observaciéon nos brinda un ejemplo.

Entre las alteraciones anatémicas mds singulares de la masa cérvico -
dorsal, se encuentra la fusién total o parcial Ge los nucleos Gseos correspon-
dientes a los metameros vertebrales (‘“vértebras en bloque” - Block Wirbel
de Schmorl y Junghanns), anomalia que algunos autores denominan “asimi-
lacién’™ y que los autores franceses con Mauric al frente, describen con el
nombre de ‘“‘agenesia del disco”, pero que Drehmann prefiere llamar “falta
de diferenciccion”, dencminacion que tiene en cuenta el proceso ontogénico
que estd en la base de esta alteracion, sin prejuzgar su localizacion. Es
esta alteracion anatomica que Rokitansky habia descrito en 1844 con el
nombre de ‘“‘sinostosis vertebral”.

Una de las formas mas caracteristicas de esta anomalia es la asimilacion
azxial de la III vértebra cervical, asimilacion que puede sz2r total o parcial,
en este caso realizada generalmente, a expensas de los cuerpos vertebrales.

Los nicleos o0seos correspondientes a los otros metamearos vertebrales,
pueden estar dispuestos con tal irregularidad y asimetria que no hacen
posible una diferenciacion y recuento exacto de las piezas vertebrales. En
general se observa un segmento vertebral que no tiene la morfologia del
raquis cervical y que esta constituido por niicleos éseos con franjas fibro -
cartilaginosas irregularmente intercaladas.

Solamente en los nifios pequefios, durante la 1* infancia, son posibles
de identificar los puntos de osificacion, pues en la edad adulta, la masa
vertebral se osifica en un solo bloque. Muchas veces el recuento de los discos
intervertebrales efectuado en la placa radiografica, no coincide con el efec-
tuado en la pieza anatomica. Esta aparente contradiccion es debida a que
el recuento efectuado en un solo corte de la pieza anatémica afecftada de
tan graves dismorfismos, no es absolutamente suficiente, para revelar even-
tuales vicios numéricos y rue sélo el estudio efectuado en cortes seriados,
podra demostrarnos la realidad o no, de la reduccion de dichos discos.

Entre las alteraciones morfoldgicas de los metameros vertebrales, aisla-
damente ccnsiderados, debemos citar,

1°  La segmentacion transversal del cuerpo, cuya existencia
viene en apoyo de la teoria del doble origen de los nicleos de
osificaciéon de los cuerpos vertebrales, sostenida por Gegenbauer,
Froriep y Putti. La aplasia o deficiencia de desarrollo de uno
de estos centros de osificacidén, constituye la platispondilia, como
podemos observarla en nuestro caso.

2° La segmentacion vertical de los cuerpos o de los arcos
vertebrales, muy rara para los cuerpos, muy frecuente para los
arcos posteriores, en los cuales puede afectar una forma grave
o ser una simple dehiscencia. Esta alteracion realiza los distintos
tipos de espina bifida (somatoquisis, espondiloquisis, espondilo-
sis. (Fig. 7, Nos. 3, 5, 8).
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ESQUEMA SEGUN PUTTI DE LAS MALFORMACIONES VERTEBRALES
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FIG. N¢ 7

1. — Espina bifida postevior por falta de soldadura de las dos mitades de 1&
ap6fisis espinosa.
— Espina bifida posterior por ausencia de la ap6fisis espinosa,
.— Espondiloquisis por falta de soldadura del cuerpo con el arco.
. — Hemiespondilia por detencién del desarrollo de media vértebra.
— Espina bifida anterior por falta de soldadura de los dos puntos de osifi-
cacién del cuerpo.
6. — Hemisoma (espina bifida anterior) por detencién de desarrollo de medio-
cuerpo vertebral,
7.—— Asoma (espina bifida anterior) por agenesia total del cuerpo.
8. — Espondilolisis por ausencia de soldadura de la ap6fisis espinosa con ek
resto del arco vertebral,

w

o

3  Hemiespondilia (Fig. 7, Ne 4). — La existencia de hemi-
vértebras viene a confirmar la concepcién de la autonomia de
desarrollo de las dos mitades laterales del raquis. Es esta ano-
malia la causante de las desviaciones de la columna en el sentido
lateral, escoliosis y recordemos con Bertolotti que ella ocupa siem-
pre el apice de la deformacion angular del raquis.

4° La segmentacion basal de la apdfisis odontoide. — Recor-
demos a este respecto, que mientras para algunos autores la odon-
toides es un elemento independiente del axis, para la escuela ita-
liana, forma parte del cuerpo de esta vértebra.

5° La ausencia total o parcial del cuerpo vertebral, anomalia.
sumamente rara (asoma, hemisoma) da origen a las graves alte-
raciones de la espina bifida anterior (fig. 7, Nos. 6 y 7).
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6° La alteracidon estructural del metdmero wvertebral, que
presenta el aspecto morfolégico de los elementos de otro segmento
de la columna, como por ejemplo, la dorsalizacién de la VII* vér-
tebra cervical, que puede acompanarse de la existencia de costilla
cervical. Estas anomalias asientan generalmente en los puntos de
transiciéon, en que un segmento vertebral se continia con otro.

2° Espina bifida cervical posterior. — Para Feil, la espina bifida cer-
vical posterior, seria un elemento constante del sindrome, pero algunos autores
han publicado casos en que la raquisquisis posterior faltaba. L.a dehiscencia
de los arcos posteriores, en su maxima expresion, tiene la forma de una am-
plia abertura triangular, cuyo vértice alcanza a la 1* apofisis espinosa normal
correspondiente al segmento dorsal y cuya base llega hasta la regién basilar
del occipital. Habitualmente se encuentra cerrada por una lamina membra-
nosa, abierta la cual, aparece la médula espinal cuyo surco posterior parece
mas pronunciado. Por lo demdas, tanto la médula como sus envolturas, son
normales. Esta disposicién en virtud de la cual la médula y sus envolturas
estin desprovistas de proteccién osea en la region cervical posterior y supe-
rior y separada de los planos musculo-cutidneos por una lamina membranosa,
constituiria para Mitschel, una *falsa espina bifida” pues s2glin este autor
los arcos vertebrales se unen mas abajo en situacion anormal: no habria pues
raquisquisis.

Mitschel llama a esta disposicién “cuello mmembranoso” (Webled-Neck).

En casos que pueden catalogarse de excepcionales, la raquisquisis interesa
ademas de los arcos posteriores, los cuerpos vertebrales (Biancalana).

Bertolotti ha observado con justeza, que la raquisquisis no guarda rela-
cion con la reduccion aplasica del tractus cervical ,pues puede haber una
amplia y extensa espina bifida, sin notable reducciéon y por el contrario co-
existir una grave alteracién vertebral con una dehiscencia minima. Este autor
hace notar ademdas que cuando la espina bifida se asocia a malformaciones
vertebrales, se acompaiia constantemente de “Cifosis basilar”, opinién que es
compartida por Feil. Es corriente en estos casos observar la hipertricosis de
la nuca, mas marcada.

En lo que respecta a la significacion patolégica de la dehiscencia de los
arcos posteriores, creemos interesante exponer las ideas de Mutel. Este autor
siguiendo a Denuce, hace de la espina bifida oculta un disturbio de la morfo-
génesis vertebral originado en una malformacién medular y nerviosa. La
espina bifida oculta representaria pues, el término de la evolucién al cual
llega un mielocisto areal, en un proceso siempre incompleto de restauracion
al estado normal. Cuando la dehiscencia es el indice de una malformacion
pura, Mutel la lama “fisura vertebral”.

Estudiando las lesiones é6seas que caracterizan el sindrome
de Klippel-Feil, es posible comprobar los siguientes hechos:

o0
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1° Que ellas se encuentran en la regién cervical superior,
que no es el lugar de eleccién de la espina bifida.

2> Que llama la atenciéon que una malformaciéon medular y
rierviosa capaz de provocar tales desérdenes esqueléticos, pueda
curar integralmente, como lo demuestran las numerosas observa-
ciones de sindromes de Klippel-Feil con ausencia total de sintomas
nerviosos.

3° La inconstancia y la variable intensidad de la dehiscencia
vertebral.

Todos estos hechos hacen poco probable la hipétesis de una
espina bifida cervical superior en el origen de la malformacion
esquelética del sindrome de Klippel-Feil y parece mas légico que
atribuir el valor de una raquisquisis a la dehiscencia de los arcos
vertebrales, considerarla simplemente como una “fisura vertebral”’
por lesion é6sea pura. Esta distincién que hace Mutel de los dis-
tintos tipos de dehiscencia de los arcos posteriores, alcanza todo
su valor en la consideracién de las hipétesis patogénicas.

3° FEl torex cervical es la consecuencia del dismorfismo ver-
tebral y de la anémala relacién entre la caja torécica, la columna
vertebral y los cingulos escapulares. Se observa corrientemente
una dorsalizacion de las vértebras de pasaje cérvico-dorsal, con
insercién alta de las primeras costillas que como hemos sefialado
anteriormente, pueden ser asiento de diversas anomalias numé-
rico-morfolégicas.

Consideraciones sobre el problema anatémico. — Después de haber
pasado en revista las lesiones que constituyen el substratum anatémico del
sindrome de Klippel-Feil una pregunta aflora a nuestros labios: ¢cudl es la
anomalia responsable de los hechos clinicos? Se trata de un vicio de reduccion
numeérica como lo sostienen Klippel y Feil y la maycria de los autorss o se
trata de un vicio dz diferenciacion morfolégica pura como lo sostiene Bocchi
apoyandose en intereses y documentadas constataciones. De hecho, todas
las observaciones clinico-radioldgicas que recibieron la confirmac.on anatoé-
mica, coinciden en afirmar la existencia del vicio de raduccién numérica,
junto a anomalias morfolégicas mas o menos acentuadas. Pero a estas obser-
vaciones podriamos objetar: ¢son ellas capaces de resistir, como la observa-
cion de Bocchi el analisis mis severo y la interpretaciéﬂ mas ajustada? Cree-
mos que no.

Bocchi que ha estudiado su caso, minuciosa y detalladamente, desmenu-
zando el raguis en sus partes singulares y confrontando el estudio radioldgico
“in vivo” con los radiogramas obtenidos sobre la pieza de autopsia, ya en su
conjunto o en sus cortes, ya en sus niicleos dseos separados de sus conexiones
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fibrocartilaginosas, llega a la conclusion de que los hechos anatémicos por él
cbservados no coinciden con el cuadro clinico-radiolégico del sindrome, que
por otra parte era exactamente igual al descrito por todos los autores desde
que este sindrome ocupa su sitio en la nosologia de las malformaciones del
raquis. Esta aparente contradiccion se explica porque en lo que concierne al
estudio radioldgico, dificil en el raquis cervical normal, lo es ain mas por su
técnica y su interpretacion en el raquis cervical dismoérfico y es ademas insu-
ficiente para descubrir las méas tenues diferenciaciones metaméricas y revelar
los mas finos detalles que se requieren para el estudio de un vicio de diferen-
ciacion que puede alterar de manera tan profunda la morfologia normal de
las piezas vertebrales y sus conexiones. Bocchi hace notar que en el caso estu-
diado, mientras por el estudio de los radiogramas y de los cortes longitudi
nales de la pieza anatémica parecen faltar cinco discos intervertebrales, estu-
diadas las piezas vertebrales separadas de sus conexiones, radiografica y ana-
tomicmente, se comprueba la existencia de un nimero normal de metimeros
vertebrales y de agujeros dz conjugacion de donde se desprende que ain
siendo el tractus cérvico-dorsal gravemente dismorfico no existz un vicio de
reduccidn numérica como lo hacia pensar el estudio clinico-radiolégico, sino
solamente un vicio morfolégico puro. Bocchi s2 pregunta si todos los sindro-
mes de Klippel-Feil son exponentes de un vicio de diferenciacion morfolégica
puro o es solamente su caso que responde a esta realidad anatomica y sin
pretender generalizar se atreve a formular la hipétesis de que siempre el sin-
drome de Klippel-Feil responde a un vicio morfolégico puro y no a un vicio
Ge reduccion numeérica como lo sostienen hasta ahora casi todos los autores.

Comby al igual que Bocchi sostiene que no se puede ni se debe hablar de
reduccion numérica vertebral en el sindrome de Kl‘ippel-FeiI, sino solamente
de alteraciones morfolégicas y estructurales.

Reconociendo el valor de los hechos comprobados por Bocchi en su enfoque
particular del problema, debemos recordar que como nos lo enseiian Putti y
otros autores, los vicios de reduccion numeérica puros son exczpcionales, frente
a la relativa frecuencia de las alteraciones mixtas, numérico-morfolégicas. En
todos los casos del sindrome que estudiamos, han sido descritas estas altera-
ciones mixtas y el mismo Feil en su trabajo con Roland y Vanbock-Stael re-
calca que el sindrome de reduccion numérica, descrito con Klippel, se trata
no solamente de reduccion sino también de malformaciones complejas, donde
se cncuentran reunidas varias anomalias.

De los hechos comprobados por Bocchi, podems extraer una ttil conclusion
que probablemente nos hara ser mds parcos en nuestras afirmaciones clinicas
y es que la anatomia patoldogica solamente, es capaz de ensenarnos el recal
valor de la malformacion y la real esencia de su constitucion, pero dado la
rareza de la confirmacion anatomica de los hechos comprobados en la clinica,
la radiologia conserva su sitio de privilegio entre los métodos de estudio de
las malformaciones del raquis cervical.

(5]
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CONSIDERACIONES ETIOPATOGENICAS

Edad. — El sindrome de Klippel-Feil asi como las diversas malformaciones’
del raquis cervical, aunque de origen congénito, pueden manifestarse clinica-
mente en todas las etapas de la vida. Ha sido observado en lactantes de pocos
meses (caso de Lazcano y Valenzuela) como en plena senectud (caso ya
citado de Feil y Minot). En general es entre los dos primeros decenios de la
vida que se pone de manifiesto. R2cordemos que el sujeto que dié motivo a la
observacion “princeps” de Klippel y Feil, contaba 46 aifios.

Sexo. — Segin la opinién generalizada, de los distintos autores y lo que
se desprende de la revista analitica de los casos conocidos, parece haber una
leve predileccion por el sexo masculino, aunque no encontramos la razén de
ello. Nuestro caso corresponde a una nifa de 9 afios.

Herencia. — El factor hereditario, lo mismo que el caricter familiar de
la afeccién, no se encuentran citados en las observaciones conocidas, si hace-
mos excepcion de los casos de Bertolotti y de Roger y Astier. En contra de
la opinién clasica generalmente admitida, Holt y Howland en su escueta refe-
rencia ¢el Sindrome en el “Tratado de Pediatria”, afirman el caricter fami-
liar del mismo. En nuestro caso la anamnesis a este respecto es absoluta-
mente negativa.

Factores predisponentes. — Se ha hablado de raquitismo, de liies conge-
nita (Giraud y Hughet, Feil, Roland y Van Bockstael) pero sin que los autores
hayan dado a estos factores otra importancia que su constataciéon como inte-
grantes del cuadro clinico.

Patogenia. — Seremos breves en la consideracién de este capi-
tulo lleno aun de oscuridades y al cual no podemos aportar nada
nuevo, ya que las ideas vagan en el campo de la hipétesis.

Desde Klippel y Feil todos los autores estdn de acuerdo en
considerar a las malformaciones del raquis cervical como anoma-
lias del desarrollo producidas en los primeros periodos de la evo-
lucién ontogénica de la columna vertebral, determinando como
consecuencia un grave dismorfismo. La congenitalidad del sindro-
me es apoyada por la anamnesis, por la coexistencia de otras mal-
formaciones cuyo origen congénito es indudable, y por el estudio
de los radiogramas que demuestran la estructura normal del tejido
6seo y la ausencia de reacciones osteoperiésticas que caracterizan
a los procesos inflamatorios del hueso.

Klippel y Feil intentando dar una explicacién de la causa de este sindro-
me, hacen fincar el origen de la malformacion vertebral en la espina bifida
que suprimiendo el apoyo al segmento cervical por la ausencia de los arcos
posteriores, determinaria, en ocasion de un trauma o de una presiéon amnié-
tica, la deformacion de la columna y la constitucién de la masa cérvico-dorsal.
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Le Fort e Ingelrans apoyan calurosamente esta hipétesis, pero Partsch, con-
trariando esta manera de pensar hace notar la existencia de sinostosis verte-
brales sin espina bifida y piensa que en una etapa embrionaria del desarrollo,
precoz o no, durante el proceso de transformacién de la vértebra membranogsa
en vértebra cartilaginosa, no se produciria la formacion del disco interverte-
bral (agenesia del disco) creando de este modo el bloque vertebral tnico.
Similar opinién sostienen Schrick, basado en estudios embriolégicos, Overton
y Ghormley. Recordemos aqui las ideas de Mutel ya expresadas, sobre el
significado patolégico de la dehiscencia vertebral. Putti en su monografia
sobre las malformaciones del raquis llega a la conclusiéon de que no existe
ningin dato que demuestre de manera univoca, la influencia de la membrana
amniética sobre la morfologia de la columna vertebral, la que por razones
de orden anatémico, fisiolégico y anatomo-topografico, es mas que cualquier
otro organo, resistente a los estimulos deformantes ejercidos por las partes
circundantes, durante la vida intrauterina. La deformidad congénita vertebral
‘“uterina”, nombre propuesto por Putti para expresar el efecto de todos los
factores exogenos o enddégenos que causan una disminucion uniforme o parcial
de la capacidad uterina (deformidades de la pelvis, aumento o disminucién
de la cantidad de la presion del liquido amniético, tumores, traumas, etc.)
tiene por su rareza una importancia tedrica y practicamente subordinada a la
deformidad vertebral embrionaria. De los estudios de Putti resulta que la
fusion vertebral no es esencialmente mds que una anomalia morfolégica debida
a la detencién de la segmentacion metamérica, a la que acompafian muy a
menudo otras anomalias por detencién del proceso de diferenciacion. Estas
aberraciones morfogenéticas, no son un producto ocasional sino el resultado
de leyes pre-establecidas que se reproducen segin un tipo caracteristico, que
puede adoptar diversas formas:

a) variaciones morfolégicas
b) variaciones mixtas (numérico-morfolégicas)
c¢) manifestaciones de heteromorfismo regional,

En otro orden de ideas, Guiilain, comentando los casos Dresentados por
Sicard y Lermoyez en la sesion del 7 de diciembre de 1922 a la Societé de
Neaurologie, emite la hipétesis de que semejantes lesiones podrian resultar de
una espondilitis infecciosa de la infancia. Rebierre encuentra aceptable la
hipétesis de Guillain y se pregunta si muchas de estas anomalias no son con-
secuencia de infecciones producidas en la infancia o durante la vida intraute-
rina. Cree con Sicard que estas ‘“‘espondilosis post-espondiliticas” pueden reca-
lentarse ya sea ‘“in situ” o ya en la vecindad de la lesién primitiva, lo que
explicaria las formas evolutivas observadas por Sicard y Lermoyez. Recorde-
mos que Lazcano y Valenzuela hacen responsable de la doble malformacion,
esquelética y cardiaca, observada en el caso por ellos estudiado, a una misma
causa toxica o infecciosa.

Con Le Fort e Ingelrans nos preguntamos: ;porqué buscar en una espon-
dilitis infecciosa que aldn no ha hecho su prueba, la causa de una anomalia
que por sus caracteres responde tan bien a las anomalias congénitas? Creemos

1]
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que esta afeccion debe ser considerada sin lugar a dudas, entre las anomalias
del desarrollo ¥ que las hipotesis que al respecto pueden emitirse no salen
actualmente del plano de la especulacion cientifica. Si bien los hechos cono-
cidos no aportan ninguna luz sobre la morfogenia de este sindrome, parece
que esta anomalia sobreviene precozmente en las primeras etapas del des-
arrollo ontogenético, como lo hace notar Bertolotti en una de sus observa-
ciones, en que existia una sutura sagital mediana del occipital, hecho extre-
madamente raro y que como nos ensefia la embriogenia s6lo es posible obser-
var antes de ia octava semana de vida intrauterina, fecha en que se confunden
los dos nucleos de osificacion del occipital.

Un amplio interrogante cierra este capitulo de la patogenia de las anoma-
lias del raquis cervical, dejando abierta la puerta a nuevas investigaciones,
cuyo resultado puede ser, ademas de un conocimiento méas perfecto del sin-
drome, la obtencién de medidas terapéuticas que pongan una luz de esperanza
en el horizonte de escepticismo que envuelve su tratamiento.

Diagnostico

L.a importancia del conocimiento del Sindromie- de Klippel-Feil ,no esta
ligada a las probabilidades de una terapéutica feliz, sino a la necesidad de
distinguir esta afeccion de otras enfermedades como el Mal de Pott subocci-
pital o un torticolis para los cuales tenemos la esperanza de una terapéutica
eficiente,

I. — En las formas tipicas del sindrome, el aspecto del sujeto
portador de esta malformacién del raquis cervical, es tan caracte-
ristico, que el diagnéstico clinico habitualmente no encuentra difi-
cultades. Con todo, muchas veces estos enfermos han sido confun-
didos con un Mal de Pott Cervical (observacién de Lance).

La congenitalidad, la ausencia de dolores y de trastornos ner-
viosos. La coexistencia de otras malformaciones de origen congé-
nito y sobre todo la investigacion radiolégica, mostrando la ausen-
cia de alteraciones en la estructura del tejido 6seo y de las reac-
ciones osteo - peridsticas que caracterizan a la inflamacion del
hueso, junto con la evidencia radioldgica del dismorfismo verte-
bral, quitan toda duda al diagnoéstico. No debemos olvidar sin em-
bargo que el Mal de Pott puede coexistir con una malformacién
congénita.

A veces el aspecto del enfermo puede hacernos pensar en una
Enfermedad de Kummel, pero la ausencia de traumatismo y el
examen clinico - radiolégico dilucida la cuestion.
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II. — En las formas frustras o atenuadas, el diagnéstico puede
prestarse a vacilaciones. Nos encontramos frente a un enfermo
con una torticolis muscular congénita o con una desviacion del
raquis cérvico-dorsal superior (escoliosis o cifosis) o con una
elevacion congénita del omoplato y si no pensamos en la malfor-
macién raquidea y recurrimos a la radiografia que en estos casos
es soberana, podemos pasar por alto el diagnéstico de la afeccién
causal, conformandonos con el diagnéstico de la deformacion.
Recordemos a este respecto que estas deformaciones pueden cons-
tituir por si solas entidades moérbidas auténomas reconociendo
multiples etiologias.

El conocimiento de estos hechos asi como de la existencia de
malformaciones latentes, sin expresion clinica, nos impone frente
a todo vicio de la estatica craneo-vertebral, no despreciar el valor

de la radiografia, superior en estos cases a todo otro método de
examen.

Evolucion — Pronéstico — Tratamiento

Ya hemos dicho que las malformaciones del raquis cervical
salvo los casos de monstruosidad incompatibles con la vida, pue-
den permitir una larga existencia. El pronédstico de la malfor-
macién en si, pues, es favorable, pero su evolucién puede verse
ensombrecida por Ia apariciéon de una bacilosis pulmonar, compli-
cacién bastante frecuente al decir de Feil, de Crouzon y Liege.

La malformaciéon raquidea puede provocar ademads, en el
curso de su desarollo, deformaciones secundarias, que en razén
de la misma malformaciéon, no cumplen siempre las leyes de la
compensacion, asi como también, fendmenos de orden mervioso
(compresion por una costilla cervical) que pueden requerir la
accion del cirujano, no ya para corregir la anomalia en si, ante la
cual la Cirugia no tiene actualmente recursos, pero si para orien-
tar por medio de operaciones ortopédicas o correctrices, cruentas
o incruentas, el sentido de la compensacién o la correccién de una
desviacion o la resecciéon de una costilla cervical o de una mega-
apofisis, responsable de los fenémenos nerviosos, tréficos o do-
lorosos.
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Conclusiones

La consideracion de los hechos precedentemente estudiados
a través de los numerosos casns publicados y de nuestra observa-
cion personal, nos permite sacar interesantes conciusiones.

1°) Las malformaciones congénitas del raquis cervical, no
deben considerarse como absolutamente excepcionales y su exis-
tencia debe estar presente en el espiritu del clinico, siempre que
estudie una afecciéon aparentemente congénita de la extremidad
cefalica.

2¢° El examen radioldgico constituye en estos casos un impe-
rativo clinico que no debe omitirse, bajo pena de pasar inadver-
tida una alteracién de este tipo, conduciéndonos a un diagnéstico
erréneo y a una terapéugica ineficaz.

3?) La entidad de los hechos clinicos no esti condicionada
por la intensidad de las alteraciones anatdémicas.

4° La existencia de una malformacion del raquis cervical
puede transcurrir en absoluto silencio clinico, constituyendo su
hallazgo una verdadera sorpresa.

5° El diagnéstico anatémico y radiolégico se funda en la exis-
tencia de 3 lesiones caracteristicas: a) la masa o bloque cérvico-
dorsal; b) la espina bifica oculta cervical superior, y ¢) el térax
cervical.

6° Estas lesiones son de origen evidentemente congénito y
producidas en las primeras etapas del desarrollo embriolégico de

la cuerda dorsal, por causas que actualmente escapan a nuestro
dominio.

230



	img715
	img716
	img717
	img718
	img719
	img720
	img721
	img722
	img723
	img724
	img725
	img726
	img727
	img728
	img729
	img730
	img731
	img732
	img733
	img734
	img735
	img736
	img737
	img738
	img739
	img740
	img741
	img742
	img743
	img744
	img745

