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Resumen La cervicalgia se define por la presencia de dolor en la region del cuello, pudiendo
irradiarse o no a hombros, miembros superiores y/o espalda. Representa un motivo de consulta
frecuente en atencion primaria: mas de la mitad de la poblacion general presentara en algun
momento de su vida dolor cervical.

El sindrome de Klippel-Feil es una causa excepcional de cervicalgia. Es una enfermedad con-
génita del grupo de las denominadas malformaciones de la charnela craneocervical. Es una
entidad nosologica compleja caracterizada por la fusion de 2 o mas vértebras, pudiendo asociar
también otras malformaciones y alteraciones 0seas y viscerales. La triada clinica caracteristica
consiste en cuello corto, implantacion baja del cabello en la region occipital y limitacion de la
movilidad cervical. No obstante, dicha clinica esta presente en menos del 50% de los pacientes.
© 2012 Sociedad Espanola de Médicos de Atencion Primaria (SEMERGEN). Publicado por Elsevier
Espana, S.L. Todos los derechos reservados.

Klippel-Feil syndrome, a rare cervicalgia

Abstract Cervicalgia is defined as the presence of pain in the neck region, and can radiate to
the shoulders, upper limbs or back. It is a source of frequent visits to Primary Care, and more
than half of the general population will suffer neck pain at some point in their life.
Klippel-Feil syndrome is an exceptional cause of cervicalgia. It belongs to the group of so-
called malformations of the hold-down skull-cervical congenital disease. Klippel-Feil syndrome
is a complex disease entity characterized by the fusion of two or more vertebrae, and may also
be associated with other bone and visceral disorders. The characteristic clinical triad consists
of short-neck, implantation below the hair in the occipital region, and limitation of cervical
mobility. However, this clinical picture is present in less than 50% of these patients.
© 2012 Sociedad Espafola de Médicos de Atencion Primaria (SEMERGEN). Published by Elsevier
Espana, S.L. All rights reserved.
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La cervicalgia se define por la presencia de dolor en la
region del cuello. Puede irradiarse a los hombros y/o
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miembros superiores, denominandose cervicobraquialgia, o
ala espalda’?. Puede afectar a la musculatura paravertebral
cervical uni o bilateralmente, limitando los movimientos de
flexoextension, rotacion y/o lateralizacion cervical'?. La
cervicalgia es un motivo de consulta frecuente en atencion
primaria: mas de la mitad de la poblacion general tendra en
algin momento de su vida dolor cervical. Aproximadamente
un tercio de estos casos presentara una duracion mayor de
6 meses o cursara con multiples recidivas'-2.

Las causas mas frecuentes de cervicalgia son los proble-
mas mecanicos y la enfermedad degenerativa'?.

El sindrome de Klippel-Feil (SKF) es una causa infrecuente
de cervicalgia'?. Se trata de una enfermedad congénita del
grupo de las denominadas malformaciones de la charnela
craneocervical. Se caracteriza por la fusion de 2 o mas vér-
tebras cervicales'>=. Es una entidad clinica compleja que
puede acompafarse de afectacion 6sea y visceral. Clinica-
mente cursa con implantacion baja del cuero cabelludo,
platibasia y fusion de vértebras cervicales (que limita la
movilizacién cervical)®“.

Caso clinico

Mujer de 52 afos que acudié a la consulta de atencion
primaria por cervicalgia de un mes de evolucion de caracte-
risticas mecanicas, no irradiada, que mejoraba con el reposo
y asociaba mareo de caracteristicas inespecificas. No existio
antecedente traumatico previo al inicio del cuadro.

Entre los antecedentes personales destacaron hiperten-
sion arterial en tratamiento con 20 mg/dia de enalapril, y
episodios recurrentes de cervicalgia con buena respuesta a
tratamientos pautados con antiinflamatorios no esteroideos
(AINE).

En la exploracion fisica se observd cuello corto y dolor
a la palpacién de la musculatura paravertebral cervical, sin
apofisalgias cervicodorsales a la palpacion. Limitacion para
la hiperextension y la rotacion cervical. Exploracion neuro-
logica sin hallazgos significativos. Resto de la exploracién
fisica sin alteraciones resefables.

Ante la limitacion de la movilidad cervical se solicit6é una
radiografia simple de columna cervical. Se instauro trata-
miento con AINE y miorrelajantes, logrando una importante
mejoria clinica.

La radiografia puso de manifiesto la presencia de sinos-
tosis en C6-C7 (fig. 1), sefalando el diagndstico de posible
SKF.

La paciente fue derivada para completar el estudio al
servicio de traumatologia, donde se realizd una resonan-
cia magnética (RM) que confirmo el diagnostico y permitio
observar la ausencia de complicaciones neurologicas secun-
darias a las alteraciones anatdomicas debidas al SKF. También
se realizd cribado de las malformaciones y alteraciones sis-
témicas que puede asociar el SKF, que resultd negativo.

Discusion

La cervicalgia representa un motivo de consulta frecuente
tanto en atencion primaria como en los servicios de urgen-
cias. Entre el 30y el 40% de la poblacion presentara al menos
un episodio a lo largo de su vida’. La cervicalgia es un pro-
blema médico con importante repercusion sociosanitaria:

Figura 1
en C6-C7.

Radiografia que evidencio la presencia de sinostosis

ocasiona multiples consultas médicas, absentismo laboral, e
incluso incapacidad permanente’. La prevalencia anual de
incapacidad temporal debida a cervicalgia oscila entre el
1,7 y el 11,5% segun los estudios consultados®.

Numerosas entidades nosoldgicas pueden originar dolor
cervical (infecciosas, neoplasicas, reumatologicas, trau-
maticas y reumatologicas, neuroldgicas, endocrinometa-
bdlicas, etc.)’? (tabla 1). No obstante, su etiologia mas
frecuente son los problemas mecanicos y degenerativos?.

Determinados factores incrementan el riesgo de presen-
tar cervicalgia: género (en pacientes jovenes el 70% de las
cervicalgias afectan a varones, invirtiéndose el porcentaje
segln avanza la edad)?, edad mayor de 40 afos, influencia
genética, tabaquismo, escasa actividad fisica, sobrecarga
laboral, posiciones laborales sedentarias, trabajos repeti-
tivos, etc.”.

Atendiendo a su duracion, la cervicalgia puede clasifi-
carse en aguda (menos de 7 dias), subaguda (entre 7 dias y
7 semanas) y cronica (mas de 7 semanas)”>®’. No obstante,
existen multiples clasificaciones (tabla 2)>%7.

La cervicalgia presenta una amplia variabilidad clinica,
cuyo eje comun es el dolor de cuello. Puede cursar con:

e Cuadros sistémicos: Con dolor de caracter inflamatorio,
rigidez generalizada y limitacion funcional global?®7.

e Cuadros locales: Con dolor de caracter mecanico y limi-
tacion funcional parcial>®”.
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Tabla 1 Etiologia de la cervicalgia

Sindromes cervicales
Cuadros locales

Cuadros con irradiacion al raquis medular

Otros

Cervicalgia simple o inespecifica, sindrome cervicocefalico, sindrome
cervicobraquial

Degenerativos: osteartropatia articular, degeneracion discal, etc.
Postraumaticas: cervicalgia postraumatica

Tumor de Pancoast, irritacion de las cUpulas diafragmaticas

IAM, angor pectoris, diseccion del arco aortico y grandes vasos

Esofagitis, faringitis, tiroiditis, afectacion ganglionar cervical

Infecciosos: espondilodiscitis (Staphylococcus aureus, Escherichia coli,
gramnegativos, infecciones cronicas como TBC o brucelosis, etc.)
Tumorales: metastasis (pulmoén, mama, rindn, melanoma, mieloma), tumores
benignos (osteoma osteoide, hemangioma) o tumores medulares
Reumatologicos o metabolicos: artritis reumatoide, polimialgia, enfermedad
de Paget, hiperostosis anquilosante, sindrome de Klippel-Feil

Modificada de Giménez Valverde et al.? y Martinez Garcia y Ginel Mendoza®.

Tabla 2 Clasificacion de la cervicalgia

Segun las caracteristicas del dolor

Segln la duracion de la cervicalgia

Segln su origen

Clasificacion propuesta por Bone and Joint
2000-2010 Decade Task Force on neck pain
and its associated disorders

Mecanica: aparece durante el dia, aumenta con la actividad, mejora con el
reposo, rigidez matutina menor de 30 min

Inflamatoria: aparece por la noche, despierta al paciente incluso sin cambiar
de postura, rigidez matutina mayor de 30 min

Aguda: < 7 dias

Subaguda: entre 7 dias y 7 semanas

Cronica: > 7 semanas

Alteraciones neuromusculares: torticolis, artrosis (fundamentalmente C4-Cé6),
espondilitis anquilosante, entesopatias, discopatias

Postraumatismo: esguince cervical, fractura, luxacion

Alteraciones neurologicas: radiculopatia, mielopatia, neuralgia
Enfermedades o6seas: artritis reumatoide, polimialgia reumatica, enfermedad
de Paget, osteomalacia, osteoporosis

Infecciones: faringeas, osteomielitis, meningitis

Neoplasias (primarias o metastasicas)

Déficit congénitos: enfermedad de Klippel-Feil, malformacion

de Arnold-Chiari, siringomielia

Otros: fibromialgia, sindrome psicogeno

Grado I: no existen signos ni sintomas indicativos de patologia estructural
significativa. La cervicalgia no interfiere con la actividad cotidiana del
paciente o lo hace minimamente. Tranquilizar al paciente puede ser suficiente
medida terapéutica. Puede precisar analgesia. Buena respuesta

al tratamiento. Es el caso mas habitual

Grado II: no existen signos ni sintomas indicativos de patologia estructural
significativa. La cervicalgia interfiere con las actividades cotidianas del
paciente. Puede precisar intervenciones terapéuticas para manejar el dolor
(analgesia y movilizacion precoz para prevenir la aparicion de discapacidades).
Grado ll: no existen signos ni sintomas indicativos de patologia estructural
significativa. Existe afectacion neurologica (alteracion de los reflejos
osteotendinosos, debilidad o déficit sensitivos). Precisa la realizacion de
pruebas complementarias. Puede requerir tratamientos especificos mas
agresivos o invasivos. Es infrecuente

Grado IV: existen signos y sintomas indicativos de la presencia de patologia
estructural significativa (fracturas, mielopatia, neoplasias, enfermedades
sistémicas). Raramente se presenta. Puede requerir estudios diagndsticos

y tratamientos urgentes

Elaboracion propia a partir de Giménez Valverde et al.Z, Martinez Garcia y Ginel Mendoza® y Guzman’.
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e Enfermedad traumatoldgica y reumatoldgica: Fracturas,
luxaciones, esguince cervical, sindrome de latigazo cer-
vical, artritis reumatoide, etc.2%’

e Otros: Mielopatia (debilidad, alteraciones de la coordina-
cion y de la marcha, retencion o incontinencia urinaria o
biliar, disfuncion sexual, etc.), radiculopatia, etc.>%7.

El diagnédstico de la cervicalgia precisa de la realiza-
cion de una anamnesis y exploracion fisicas rigurosas que
permitan orientar su posible etiologia y descartar la pre-
sencia de signos y sintomas de alarma: fiebre o sudoracion
mayor de lo habitual, sindrome constitucional, malestar
general, dolor invalidante que no mejore tras un trata-
miento adecuado, sintomas de inicio reciente en pacientes
de edad avanzada, alteraciones esfinterianas, cambios en
el habito intestinal habitual, signos indicativos de radicu-
lopatia bilateral o unilateral que afecte a varias raices,
debilidad muscular progresiva o ausencia de pulsos en las
extremidades?®’.

En la exploracion fisica es fundamental evaluar el rango
de movilidad cervical activa y pasiva: rotacion (90°), fle-
xion lateral (45°), flexion (60°) y extension (75°). Deben
explorarse también la presencia y localizacion de puntos
dolorosos. La exploracion neurovascular debe incluir el sis-
tema nervioso central y el periférico para descartar la
presencia de radiculopatia, mielopatia y sindromes de atra-
pamiento de nervios periféricos?°.

En funcion de la etiologia sospechada puede ser pre-
ciso completar el estudio mediante analisis sanguineo o
mediante pruebas de imagen (ante la sospecha de alte-
raciones estructurales, radiculopatia, lesion medular o
afectacién sistémica)?’:

e Radiografia simple de columna cervical anteroposterior
y lateral. Debe solicitarse cuando se sospechen lesiones
oOseas, inestabilidad de columna cervical o de enfermedad
degenerativa o discal. Deben poder valorarse al menos 7
vértebras. Es una prueba poco (til cuando no existe una
sospecha clinica previa, ya que suele evidenciar hallaz-
gos inespecificos (artrosis, osteofitos, rectificacion de la
lordosis cervical, etc.)?®.

e Tomografia computarizada. Esta indicada en los casos de
origen traumatico, cuando no se vea C7 en la radiogra-
fia simple, o cuando se aprecien lesiones potencialmente
inestables en la radiografia simple (fracturas, luxaciones,
etc.)>®.

e Resonancia magnética. Es la prueba complementaria de
imagen de mayor utilidad cuando se sospeche la presen-
cia de lesiones de partes blandas (musculoesquelética,
discal, mielorradicular, etc.)>°.

El tratamiento de la cervicalgia esta dirigido a obtener
la recuperacion del episodio agudo en menos de 4 semanas,
mantener las actividades de la vida diaria, reducir el
absentismo laboral y prevenir el desarrollo de sintomas a
largo plazo. Las medidas terapéuticas incluyen terapias no
farmacolodgicas (higiene postural, ejercicios de estiramiento
y fortalecimiento cervical, terapias manuales, fisioterapia,
rehabilitacion, collarines cervicales, etc.), tratamientos
farmacoldgicos (paracetamol, AINE, opiaceos, miorrela-
jantes, determinados antidepresivos y anticonvulsivantes,
etc.) e incluso el tratamiento quirdrgico en determinadas

situaciones (alteraciones estructurales, radiculopatia,
mielopatia, etc.)>%’.

EL SKF es una causa poco frecuente de cervicalgia'>~>. Se
trata de una enfermedad congénita que pertenece al grupo
de las denominadas malformaciones de la charnela craneo-
cervical. Se caracteriza por la fusion de 2 o mas vértebras
cervicales, pudiendo asociar otras alteraciones musculoes-
queléticas e incluso afectacion visceral'*=. Su forma de
presentacion mas frecuente consiste en la fusion de 2 o
3 vértebras cervicales, aunque puede fusionarse toda la
columna cervical formando un Unico bloque’.

Se estima que la incidencia de SKF es de aproximada-
mente 1/40.000 nacimientos'3. Alrededor del 60% de los
casos afecta a mujeres'°. Cuando el SKF afecta a la columna
cervical alta tiende a debutar clinicamente en pacien-
tes mas jovenes que cuando afecta a la columna cervical
baja’.

La etiologia del SKF no es bien conocida actualmente®.
Genéticamente se transmite mediante herencia autosomica
dominante con penetrancia reducida y expresion variable®.
Fisiopatologicamente el SKF se debe a un fallo de la segmen-
tacion que se produce entre la tercera y octavas semanas de
embriogénesis'’.

El SKF se clasifica en 3 subtipos:

e Tipo I. Fusion congénita «masiva» de vértebras cervicales
en un Unico blogue, que puede incluir también vértebras
toracicas>>'?. Clinicamente se asocia con cervicalgia y
restriccion de la movilidad cervical®>1°,

e Tipo Il. Fusion congénita de espacios intervertebrales
(habitualmente uno o 2) no contiguos. Puede incluir una
fusion occipitoatloidea y asociarse a otras anomalias ver-
tebrales, como por ejemplo hemivértebras®>1°.

e Tipo lll. Fusion congénita de multiples segmentos cervica-
les contiguos de vértebras cervicales y toracicas, o incluso
lumbares®*'°.Los tipos Il y lll se asocian con mayor fre-
cuencia a sintomas radiculares y mielopatia®°.

El SKF cursa con una amplia variabilidad sintomatica:
con gran frecuencia presenta un curso clinico asintomatico
0 paucisintomatico (cervicalgia y mareo inespecifico), de
forma que muchos pacientes nunca seran diagnosticados,
tratandose de un hallazgo radioldgico en estudios realiza-
dos por otros motivos en otros casos'>’. La triada clinica
caracteristica consiste en cuello corto, implantacion baja
del cabello en la region occipital y limitacion de la movili-
dad cervical, aunque solo esta presente en menos del 50%
de los pacientes’3%",

El 68% de los pacientes con SKF presentan sintomas neu-
rologicos, fundamentalmente en la edad adulta: cervicalgia
crénica o compresion medular o radicular principalmente®.
La fusion de los segmentos vertebrales afectados limita
su movilidad, compensandose mediante la hipermovilidad
de los segmentos adyacentes. La sobrecarga producida
favorece el desarrollo de cambios espondilésicos en los
discos y articulaciones interapofisarias, que pueden aca-
bar originando estenosis del canal central o foraminal®.
Las alteraciones anatomicas cervicales de estos pacientes
también predisponen a la aparicion de secuelas neurolo-
gicas espontaneas y progresivas y de secuelas graves tras
traumatismos cervicales leves' (sobre todo cuando aso-
cian estenosis de canal): sindromes medulares transitorios o
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recurrentes, tetraplejia o incluso subluxaciones fatales*'".
Determinados patrones presentan peor pronostico al cursar
con importante riesgo de lesion medular: bloque C2-C3 con
occipitalizacion del atlas, 2 bloques cervicales separados
por un segmento no fusionado y un bloque largo de varios
segmentos con una union craneocervical normal*®.

EL SKF asocia con frecuencia trastornos disraficos (siringo-
mielia, espina bifida o malformacion de Arnold-Chiari)">“ o
anomalias esqueléticas o sistémicas: escoliosis (35-60%)"*2,
anomalias renales (35%)*8, fusion de la clavicula con las
vértebras cervicales (denominada deformidad de Spren-
gel, 30%)"*® o malformaciones de miembros superiores o
inferiores*, hipoacusia (30%)"*2, sincinesias (20%)"% y ano-
malias cardiacas (15%)"*8.

El hallazgo clinico mas frecuente en la exploracion fisica
es la limitacion de la disminucion del arco de movilidad
cervical. La disminucion del rango de movilidad para la rota-
cion cervical es mas pronunciada que para la flexion o la
extension®.

El diagnostico de sospecha del SKF es eminentemente
clinico. Deben realizarse pruebas de imagen de la columna
cervical, dorsal y lumbar para confirmarlo y evaluar el riesgo
potencial de ulteriores lesiones neurolodgicas®''. También
debe realizarse cribado de las alteraciones esqueléticas y
viscerales que pueden asociarse®® ",

La radiografia simple de columna cervical es basica para
diagnosticar el SKF: permite evidenciar las alteraciones
oOseas tipicas del SKF, precisando completar el estudio de
la columna cervical, dorsal y lumbar>'". La fusién de vérte-
bras cervicales y la ausencia de espacios intervertebrales
son hallazgos radioldgicos tipicos de SKF®. La unién cra-
neocervical debe ser evaluada con sumo cuidado. Ante la
sospecha de posible inestabilidad de la unién craneocervi-
cal o cuando 2 segmentos fusionados estén separados por
un segmento abierto debe solicitarse estudio radiografico
en flexion y extension maxima®. La TC o la RM demuestran
las lesiones vertebrales cervicales y la presencia o ausencia
de otras alteraciones acompanantes: alteraciones discales
(espacios ausentes o hipoplasicos), pérdida de altura del
cuerpo vertebral, hemivértebras (ocasionalmente), forame-
nes estrechos y ovalados habitualmente, estenosis cervical
(infrecuente). La iniencefalia (retroflexion externa de la
cabeza, que se dobla hacia atras) es un hallazgo excep-
cional, que suele acompanarse de defectos graves de los
elementos posteriores®'!. La realizacion de una RM esta
indicada ante la sospecha de lesion neurolodgica''. La TC heli-
coidal permite realizar reconstrucciones en 3 dimensiones
que faciliten la comprension de las relaciones anatéomicas y
angulares entre las diferentes estructuras neurologicas''.

El tratamiento del SKF esta dirigido a prevenir la apa-
ricion de inestabilidad cervical y artropatia degenerativa'.
El objetivo principal del tratamiento del SKF es reducir la
compresion sobre la unién craneocervical''.

El tratamiento dptimo depende de la reducibilidad de las
lesiones 6seas, de la posibilidad de restaurar el alineamiento
vertebral para reducir la compresion de la union cervicome-
dular, de los mecanismos de compresion, de la presencia de
anomalias de los centros de osificacion y placas de creci-
miento epifisario'’.

El abordaje terapéutico puede realizarse mediante anal-
gesia habitual, miorrelajantes o fisioterapia en los casos

leves-moderados (la mayoria de los pacientes)®. Los casos
mas graves pueden precisar tratamiento quirdrgico (incluso
artrodesis de las vértebras hipermoéviles) en funcion de las
caracteristicas o la severidad de las lesiones vertebrales o
de la aparicidn de lesiones neuroldgicas®. Deben evitarse las
actividades que puedan traumatizar la columna’.

El pronostico de la mayoria de los pacientes con SKF
es bueno, fundamentalmente cuando se trata precoz y
apropiadamente’.

Responsabilidades éticas

Proteccion de personas y animales. Los autores declaran
que para esta investigacion no se han realizado experimen-
tos en seres humanos ni en animales.

Confidencialidad de los datos. Los autores declaran que en
este articulo no aparecen datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento informado. Los
autores declaran que en este articulo no aparecen datos de
pacientes.
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