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SITUACION CLINICA
Un caso raro de cervicalgia crénica: el sindrome de Klippel-Feil
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PALABRAS CLAVE Resumen Mujer de 36 afnos con dolor cervical mecanico y hombro izquierdo irradiado por
Dolor cervical extremidad superior, 4° y 5° dedos mano izquierda, cronico y discreta pérdida de fuerza y
cronico; sensibilidad. No hay hipoacusia, sintomas urinarios ni cardiologicos.

Sindrome Klippel-Feil Exploracion: orejas, implantacion del pelo y longitud cervical normal.

Dolor al palpar apofisis espinosas de vértebras y musculos cervicales. Disminucion de sensi-
bilidad tactil y dolorosa en zona cubital de mano izquierda, 4° y 5° dedos.

Rx C. Cervical: fusion de vertebras C3-C4y C7-D1.

RMN C. Cervical: Fusion de vertebras C2-C3y T1-T2.

EMG: datos de atrapamiento del mediano en Tunel del Carpo.

Diagnéstico: sindrome de Klippel-Feil.

El sindrome de Klippel-Feil es una enfermedad rara, congénita del grupo de las malformacio-
nes de la charnela craneocervical, que consiste en la fusion de dos o mas vértebras cervicales;
asociado a veces a defectos en sistema genitourinario, nervioso, cardiopulmonar y pérdida
auditiva.
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KEYWORDS A Rare Case of Chronic Cervical Pain: The Klippel-Feil Syndrome
Chronic cervical pain;
Klippel-Feil Syndrome Abstract A 36 year-old woman, with mechanical neck and left shoulder pain radiating to the

arm, 4th and 5th fingers of the left hand, with a chronic and modest loss of strength and
sensitivity. No loss of hearing; no urinary or cardiological symptoms.

Physical Examination: Ears, hair implantation and neck length normal. Pain on palpation of
vertebral spine apophyses and neck muscles. A decrease in tactile sensitivity and painful in the
left hand cubital area, 4th and 5th fingers.

Rx Spinal Column: Fusion of vertebrae C3-C4y C7-D1.

NMR Spinal Column: Fusion of vertebrae C2-C3y T1-T2.

EMG: signs of median nerve trapping in Carpal Tunnel.

Diagnosis: Klippel-Feil Syndrome.
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Klippel-Feil Syndrome is a rare congenital disease of the group of craniocervical hinge malfor-
mation, which consists of the fusion of two or more vertebrae. It is occasionally associated with
genitourinary system, nerve, cardiopulmonary defects and hearing loss.

© 2009 Elsevier Espana, S.L. and SEMERGEN. All rights reserved.

Se trata de una mujer de 36 anos, con antecedente personal
de alergia a codeina y operada de miopia bilateral.

Antecedentes familiares: madre hipertensa con lesiones
de odrganos diana; hiperhomocisteinemia; trombosis de la
vena central de la retina; insuficiencia renal cronica leve;
fenémeno de Raynaud.

Descripcion

Comenz6é a los 25 anos con un cuadro de paralisis
facial periférica, otalgia, torticolis espasmodica y multiples
contracturas cervicales con espasticidad en miembros supe-
riores; no presentd movimientos andémalos de extremidades
y cedi6é con tratamiento médico (miorrelajantes y analgé-
sicos). Posteriormente aparecio dolor a nivel cervical de
caracter mecanico de poco tiempo de duracion, con periodos
de remision y Ultimamente dolor en hombro izquierdo que
describe como un *‘tiron’’ que se irradia por cara interna del
brazo y antebrazo hasta los dos Ultimos dedos de la mano
izquierda, acompanado de discreta pérdida de fuerza y de
sensibilidad. A veces también refiere dolor en cara interna
del muslo izquierdo y pérdida de fuerza en miembro inferior
izquierdo que incluso le provoca trastornos leves de la mar-
cha. No hay alteraciones de la sensibilidad en extremidades
superiores. No refiere sintomatologia de vias urinarias, ni
hipoacusia, ni clinica cardioldgica.

Exploracion fisica

Cabeza y cuello: no se evidencian adenopatias ni tiroides.
Las cardtidas laten simétricas y bilaterales. Pupilas isocori-
cas. Orejas, implantacion del cabello y cuello de longitud
normal.

Columna vertebral: movilidad del cuello activa y pasiva
normal, sin dolor y amplitud completa de los movimien-
tos. La movilidad contrarresistencia del cuello es normal
y no dolorosa, excepto la lateralizacion hacia la derecha.
Dolor al palpar las apofisis espinosas de vértebras y mus-
culos paravertebrales cervicales, sin contracturas de estos.
Lordosis cervical y cifosis dorsal normal. No se observa
escoliosis.

Térax: auscultacion cardiaca y pulmonar, normales.

Extremidades superiores: no hay atrofia muscular.
Reflejos osteotendinosos bicipital y estiloradial normales
bilateralmente. Discreta disminucion de sensibilidad tactil
y dolorosa en el territorio cubital de la mano izquierda y 4°
y 5° dedos. Movilidad de extremidades superiores normal.

Extremidades inferiores: normales.

Radiologia columna cervical (posteroanterior, lateral e
hiperflexion): fusion de los cuerpos vertebrales C3-C4 y
vértebra C2 aumentada de tamano. Probable fusion C7-D1
(fig. 1).

RMN columna cervical (junio 2001): fusiones de los cuer-
pos vertebrales C2-C3 y parte anterior de D1-D2; apenas

existen discos entre las vértebras C4-C5. Todo lo anterior
provoca una pérdida de la lordosis fisioldgica de la columna
cervical, con incipientes signos artrésicos. En C3-C4, C5-Cé
y C6-C7 se aprecian protrusiones discales y osteofiticas que
obliteran parcialmente el espacio subaracnoideo anterior.

RMN de columna cervical (marzo 2009) (fig. 2): fusiones
de los cuerpos vertebrales C2-C3 y T1-T2. Cambios degene-
rativos en cuerpos a diferentes niveles y presencia de barras
discoosteofitarias C3/C4, C5/C6 y C6/C7. Con protrusiones
posteriores que improntan en el espacio epidural anterior.
Estrechamientos foraminales C5/C6 y C6/C7 sobre todo en
el lado izquierdo. Médula con morfologia e intensidad de
senal normal.

Electromiografia y electroneurografia (marzo 2009):
datos de atrapamiento del nervio mediano a nivel del tlnel
del carpo, de grado muy leve. No se aprecian alteraciones
del nervio cubital izquierdo, ni de los miotomas explorados
de miembro superior izquierdo (C8-T1).

Juicio clinico: Sindrome de Klippel-Feil tipo Ill; minimas
lesiones artrosicas y pequenas protrusiones discales a nivel
de C3-C4, C5-C6 y C6-C7.

Comentario

Elsindrome de Klippel-Feil es una enfermedad rara (frecuen-
cia 1/40.000), congénita del grupo de las malformaciones de
la charnela craneocervical, que consiste en la fusion de dos o
mas vértebras cervicales. En algunos pacientes la afectacion
se extiende a toda la columna cervical y entre el 25-30% de
los pacientes presentan una elevacion unilateral o bilateral
de la escapula y otros defectos menos evidentes a nivel del
sistema genitourinario, nervioso y cardiopulmonar y pérdida
auditiva. Presenta una gran variabilidad clinica, menos de
50% de los casos tienen todas estas caracteristicas y algunos
apenas tienen sintomas.

Se distinguen tres formas clinicas, segun el tipo de fusion
de las vértebras:

1) Sindrome de Klippel-Feil tipo I: fusion masiva de vér-
tebras cervicales en un solo bloque con afectacion de
vértebras toracicas.

2) Sindrome de Klippel-Feil tipo II: fusion de uno o dos
espacios vertebrales, que puede incluir una fusion
occipito-atloidea y asociado a otras anomalias vertebra-
les como hemivértebras.

3) Sindrome de Klippel-Feil tipo Ill: fusion de vértebras cer-
vicales y toracicas e incluso lumbares.

Los tres signos caracteristicos son cuello corto, linea de
implantacion posterior del cabello baja y limitacion de la
movilidad del cuello.

Si bien la fusion de las vértebras de la articulacion
atloidoaxoidea (C1-2) pueden ser sintomaticas, la fusion
de las vértebras cervicales inferiores no da lugar a ningln
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Figura 1

sintoma. Los sintomas pueden ser producidos por la irrita-
cion mecanica de las articulaciones libres, por la irritacion
de las raices nerviosas o por una mielopatia compresiva.

La presencia de alteraciones sistémicas y esqueléticas es
frecuente, se asocia con: escoliosis en el 60% de los casos,
anomalias renales en el 35%, hipoacusia en el 30%. Es fre-
cuente que coexistan anormalidades como falta de descenso
escapular y fusion de la clavicula con las vértebras cervi-
cales, es la deformidad de Sprengel en el 30%, platibasia,
impresion basilar, deformidad de Arnold-Chiari y otras como
siringomielia y mielomeningocele. Sincinesias (contraccio-
nes coordinadas e involuntarias que aparecen en un grupo
de musculos cuando se realizan movimientos voluntarios o
reflejos en otro grupo muscular, es decir los pacientes con

Radiologia de columna cervical.

esta condicion son incapaces de realizar un movimiento de la
mano derecha sin realizar el mismo movimiento de la mano
izquierda) en el 20% que normalmente mejora con la edad.
y anomalias cardiacas en el 15% de los pacientes.
Diagnéstico: las radiografias simples posteroanterior y
lateral de la columna cervical son la base del diagndstico
del sindrome de Klippel-Feil. Se debe evaluar cuidadosa-
mente la union craneocervical, siendo los hallazgos tipicos
la fusion de las vértebras cervicales y la ausencia de espa-
cios intervertebrales. También se deben indicar radiografias
en flexion y extension maxima si sospechamos inestabilidad
de la union craneocervical o si dos segmentos fundidos estan
separados por un segmento abierto. Se deben hacer radio-
grafias de toda la columna vertebral para descubrir otras

Figura 2

RMN de columna cervical.
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anomalias espinales. La TAC y RMN son Utiles para valorar la
existencia de signos de compresion medular y de afectacion
de las raices nerviosas.

Otros estudios: ecografia renal, audiometria, pruebas de
funcion tiroidea, etc. para descartar otras anomalias aso-
ciadas.

Tratamiento: en la mayoria de los pacientes es suficiente
con tratamiento conservador (analgésicos, miorrelajantes y
fisioterapia en los casos leves), algunos requieren una esta-
bilizacion quirdrgica de la columna mediante artrodesis en
casos de vértebras hipermoviles o corrector cuando hay com-
promiso neurologico.
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