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En clinica neurolégica, con cierta frecuencia existen malfor-
maciones de la columna cervical gue represenian formas incom-
pletas o menores del cuadro nosolégico de Klippel-Feil, y co-
mo éste, asociado o no a otras anomaligs.

Las malformaciones de la regidén occipito-vertebral son rela-
tivamente frecuentes consideradas en su conjunto, lo que ha
obligade a los autores que se ocupan del tema, a intentar cla-
sificaciones que, aunque susceptibles a la critica, constituyen
un instrumento necesario para la practica médica especializada,

Por sélo divulgar algunas de estas clasificaciones, mencio-
naremos dos, de autores reputados.

A — Clasificacién de C. Garcin y Qeconomos: (4)

1. — Impresién basilar.
2 — Malformaciones raquideas asociadas o no a la impre-
sidn basilar:

a} Fusidn occipito-atloidea,

bl Manifestaciones de lo vértebra occipital.

¢) Deformaciones del agujero occipital,

d] Malformaciones del axis.

e] Espina bifida cervical.

f) Sindrome de Klippel-Feil.
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g] Otras malformaciones éseas o sométicas asociadas.
3] Malformaciones nerviosas dsociadas:

a}l Arnold-Chiari.
b) Hidromielia y Siringomielia.
¢] Otras malformaciones nerviosas,

B.— Clasificacién de H. M. Canelas: (1)
1.— Malformaciones esqueléticas.

a) Vertebralizacién del occipital vy occipitalizacién del
atlas,

b} Sublujacién congénita del occipital.
‘c) Displasia del occipital.

d} Impresién basilar.

e) Otras dismorfias occipito-cervicales.

2.— Maolformaciones nerviosas asociadas,

a) Sindrome de Arnold. Chiari.
b} Ctras Malformaciones nerviosas.

3.— Procesos racionales de las meninges.

a} De la leptomeninges.
b) De la duramadre.

4.— Distrofia brevi-collis ¢ sindrome de Klippel-Feil.

Es interesante agregar, para una mejor comprensidn del pro-
blema, que el enfoque de Casademont y colaboradores (3) sobre las
malformaciones de la columna cervical lo simplifican en:

a) Disrafias,

b} Anomalias numéricas por defecto de la segmentacién
metamérica.

¢} Osificaciones distépicas.

En los disrafias s= involucran los trasternos morfolégicos
que van desde la agenesia hasta la falta de fusién de los nicleos
de osificacién en nimero e intensidad variable. Un recordatorio

del aspecto embriogénico de las vértebras, ayuda muche a Ia
comprensién del problema, por lo que incluimos el esquema de
Yunghanns {Fig. 1],

En las anomalias numéricas, se fusionan una o mas vérte-
bras formando los llamados “bloques vertebrales” que pueden
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ity

ser congénitos {asimilacién] o adquiridos {sinostosis). Los citados
bloques pueden realizar su fusién total o parcial, es decir su
arco anterior o del posterior solo.

Finalmente, las osificaciones distopicas; entre éstas, la més
frecuente quizas es la osificacién fotal o parcial del ligamento

Fig. 1.

Anomalias vertebrales dependientes de los trastornos de osificacién.
Esquema de Yunghanns.

occipito-atloides que en su arco fibroso, forma irayecto a la
arteria vertebral y se halla en el arco posterior del atlas en su
parte supero-anterior {Fig. 2], y que también se le conoce con
los nombres de agujero atloideo, supra-atloideo, foramen arquale,
anillo atloideo de la vertebral, etc.

Con la introduccién clinica anferior vamos a exponer nues-
tro caso:

—_1—



J. de J. C. 41 afios de edad, natural de Trujille, grupo ét-
nico mezclado, de constitucidn picno-atlética, sin ocupacién, con-
sulta en el Departamento de Neurologia del Hospital Universitario
de Coracas el 23-10-61 con la Historia N¢ 12-25-71 por dificul-
tad paro caminar. Enfermedad Actual: evolucién de 12 meses
que después de una caida, debido a uvnos tragos alcohdlicos que
ingiri6, se intalé pesadez en los cuatro miembros permaneciendo
acostado por dos dias. Se reincorporé gradualmente permane-
ciendo con impotencia sexual relativa, rigidez del miembro in-
terior izquierdo que le dificulta la marcha, pesadez en el miem-
bro superior derecho que le impide escribir y prurito anal. Ante-
cedentes: tio paterno muerto de cdncer. Refiere haber sufrido de
hepatitis a los 8 afios y Ulcera ducdenal con colon irritable hace
diez ofios. Examen Mental: sin alteraciones para el momento del
examen. Lenguaje: bien, paciente diestro. Examen Fisico: Cabeza
y cvello: carétidas laten bien. El cuelle es moderadamente corto.
Cardio-respiratorio: bien. Abdomen: bien. Sensibilidad: nivel su-
perficial (tactil, térmica y dolorosa) en metdmera C? bilateral,
Pares Craneanos: fondo de ojo normai. El resto negativo. Meti-
lidad: activa: limitada en los 4 miembros moderadamente; pasi-
va y tono: hipertonia en miembro superior derecho e inferior iz-
quierdo. Actifud y Marcha: parefo-espdstica. Fuerza: grado 4 + +
{vence la gravedad y gran resistencial. Coordinacién: adecuada. No
hay Romberg. Reflejos: osteotendinosos: -+ <4 +. Cuténeoplantar:
Babinski bilateral. No se halié clonus. Impresién Diagnéstica:
Compresién cervical medular, Nivel clinico: C%. Se indica hospita-
lizacién para estudio. Se hospitaliza el 30-10-61 y ¢l 31 se le
practica: Puncién Lumbar: en decibito lateral derecho, entre
L4-L5 con aguja 18 y previo habén local de Novocaina al 24,
Presién inicial: 170 mm. de agua. Maniobra de Queckenstedt-Stoo-
key: bien; la presién se elevé a 230 mm. de agua. Presién abdo-
minal: 230 mm. de agua. Color: agua de roca. Presién final:
140 mm. de agua después de extraer & c.c. para laberatorio.

Complementarios: Resumiremos los complementarios en or-
den cronolégico: Fluorofotegrafia: 9-10-61. Imagen Pulmonar Nor-
mal. Radio de Tére: 6-11-61. Radiografia de Térax de aspecto
normal. Radio de Columna Dorsal: 6-17-61. Radiografia de colum-
na dorsal de aspecto normal. Radio de Columna Cervical: 20-11-61.
En el estudio radiolégico practicade observamos fusién de los
arcos posteriores de la-segunda, la tercera y cuarta vérlebras con
fusién del cuerpo de segunda y tercera; sin embargo, existe un
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disco intervertebral rudimentaric. Se observa una moderada esco-
liosis céncava a la izquierda de la regién cervical. Existen pro-
cesos moderados de &stec-artrosis intervertebral, Hay deforma-
cién de los agujeros de conjuncién entre C°, C* de ambos lades.
Fractura lujacién C* y C* Occipitalizacidn del atlas (S. Malové}
{Fig. 2).

Fig. 2
Radiografia Simple de columna cervical. Proyeceion lateral.
Nitese la asimilacién del atlas al occipital y el foramen ar-
guale (flecha) en el atlas. Noétese la fusion de los arcos
posteriores de €2 — (€8 — C4 y la fractura lujacién de
(8. Existe disminuecién del espacio intervertebral €2 — C3.

Electromiograffa: 21 -11-61. 1° se observé a nivel de los

moisculos paravertebrales inervados por las raices C2, C3, C4, o
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nivel del esternocleidomastoideo y o nivel de la parte superior
del trapecio, trazades de tipo neurdgeno con unidades motoras
de amplitud disminvide v a veces normal y de duracién ge-
neralmente muy reducida. 2° A nivel del deltoides del lado de-
recho, del cuadriceps, del tibial anterior, se observé la presencia
de trazados pobres, con reduccién del nimero de unidades mo-

Fig. 3.
Mielografia cervical en proyeccién A P. Se observa el contraste que
se fragmenta en Jos niveles de los discos intervertebrales sin ninguna
significacién patolégica.

toras, de omplitud, forma y duracién normales. Conclusiones:
de los datos obtenidos en la exploracién electromiogréfica se
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puede deducir que existe un estado de sufrimiento de los seg-
mentos medulares C2, C3, C4 y un blogueo parcial de los im-
pulsos a este nivel, que repercute sobre la activacién de las mo-
toneuronas periféricas dependiendo de los segmentos C5 hasta S1.
El proceso es bilateral. (M. Horande),

Mielografia: 30-11-61. Normal (S. Malavé) (fig. 3 y 4).

Fig. 4.
Mielografia cervical en proyeccién lateral, donde se ob-
serva llenamiento por el contraste de la parte superior cer-
vical, apéfisis basilar del occipital y piso anterior pareial-
mente. Se logré extraer la casi totalidad del contraste
después de la mielografia.
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Laboratorie: 2-10-61. Serologia Negativa. 31-10-61. Hemato-
logia: G. R.: 4.630.000. Glébulos blancos: 11.800. Hemoglobina:
12,81 grs.%,. Hematocrito: 45. Sedimentacién: 13 mm. Hemograma:
Segm: 52 Eos.: 2. Linf.: 45. Mone: 1. Urea: 32 mgs.%,. Glucosa:
102. mgs.%,. Orina: normal. L.CR.: Cantidad 6 cc. Aspecto: trans-
parente. Color: agua de roca. Glucosa: 76. Cloruros: 105 meq./lit.
Células: O. Proteinas: 76 mgs.%. Pandy: positivo + 4. 31-10-61.
Serologia: negativa. 2-10-61. Grupo sanguineo: O. Rh: positivo.
31-10-61. L.C.R.: Benjui coloidal: O 00002222200000T. 4-11-61,
Heces: normal. L.C.R: 11-11-61. Cantidad: aproximada: 1 cc. As-
pecto: transparente. Color: agua de roca: Glucosa 88. Cloruros;
115 meq./It. Céivlas: 4 por m3. Ex. de sedimento: Linfocitos. Pro-
teinas: 74 mgs.%. Pandy: trazas. Evelucién: durante su hospitali-
zacién no hubo cambios dignos de mencién y el 28-11-61 se de-
cidié su intervencidén. Intervencién Quirdrgica: 28-11-61. (Dr. A.
Krivoy O.). Laminectomia C1, C2, C3, C4 y pequefia craniectomia
occipital. Seccidén de ligamentos dentados. Al exponer los hue-
sos se enconiréd en el Atlas una ausencia del tercio posterior de
la lamina, como las espinas bifidas, estando lo rama del lado
izquierdo asimilada totalmente al occipital, mientras que la del
lado derecho se enconiraba perfectamente aislada y flotante. lgual-
‘mente se encontrd un bloque con desviacién del eje de la colum-
na cervical fundido entre C2, es decir, el axis y la 37 vértebra
cervical, asi como también participacién en la soldadura de las
espinosas entre 3% y 4* vértebras cervicales. La duramadre tenia
un grosor de un minimo de 4 mm. e igualmente la aracnoides se
encontraba engrosada y mate.

Incision mediana desde la protuberancia occipital externa
hasta C5. Separacién de los planos musculares. Laminectomio de
Cl, €2, C3 y C4 con cranjectomia triangular pequena occipital,
Apertura de la duromadre, que se hallaba sumamente gruesa,
Seccién de dos pares de ligamentos dentados de cada lado. Ase-
gurada la hemostasia, se cerré la duramadre totalmente, asi co-
mo los planos musculares, el aponeurdtico, celular subcutdneo
y piel con puntos separados de seda negra. Se envié material para
Anatomia Patolégica. Biopsia: Material remitido: Duramadre vy
Aracnoides. Diagnodstico clinico: Sindrome de Compresién Cervical.
Microscopico: el estudio histoldgico revela pequefos fragmentos
de membrana con marcada fibrosis y muy escases infiltrades lin-
focitarios. (A. Dominguez C). '
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Evolucién Post-Operaloria: En el post-operatorio inmediato
se indicd antibiéticos, hidratacién adecuada y anclgésicos. La
respuesta inmediata fue satisfactoria y a los 8 dias se le reti-
raron los puntos. Herida operatoria bien. Se da de alta el 8-12-61,
caminando espontdneamente.

Primer control por consulta externa: (8-1-62). Subjetivamente
refiere sentirse mejor, méas dgil en la marcha y sélo persiste
dolor en el miembro inferior izquierdo. E! examen fisico no re-
vela modificaciones notables con respecto al examen de su in-
greso, excepto mejoria discreta en la hipertonia. Se indica reha-
bilitacién y polivitaminicos. Nuevo control el 7-5-62. Paciente en
buenas condicicnes generales; refiere sentirse mejorado y que
sélo nota discreta pesadez en el miembro inferior izquierdo. Exa-
men mental y lenguaje: sin alteraciones. Examen Fisico: T. A.:
130/88; pulso: 88/min.; resp.: 22/min.; sensibilidad: bien. Pares
craneanos: bien. Motilidad: activa, pasiva y tono: bien. Actitud
y marcha: la marcha sigue siendo pareto-espastica muy mejorada,
mdés rapida y habil que antes de operarse; se nota en la marcha
mayor dificultad del miembro inferior izquierdo. Fuerza: conser-
vada. Reflejos: osteotendinosos [+ + +} muy vivos. Aquiliano iz-
quierdo clonoide. Cutaneoabdominales no se hallaron; cutaneoplan-
tar en flexién. Se recomienda continuar rehabilitacién y control en
3 meses.

Consideraciones Finales: el caso aqui presentado represen-
ta una forma menor o incompleta de Klippel-Feil cuya sintoma-
tologia neurolégica, de naturaleza compresiva, se instala des-
pués de un traumatismo de cierta consideracién por haber produ-
cido fractura en el cuerpo veriebral C3. Segdn las consideraciones
de Casademont y colaboradores, en este caso encontramos ano-
malias de tipo disrdfico (espina bifida del Atlas) aunado a
anomalias de tipe numérico por defecto de segmentacién metamé-
rica {bloques vertebrales) y osificacidén distépica en el foramen
arquale. Faltan, como elementos clinicos indispensables para el
diagnéstico de Klippel-Feil, mayor brevedad del cuello, implan-
tacién baja de la linea del pelo y limitacién de la motilidad cer-
vical.

La brevedad del cuello es un signo tan llamativo en el Klippel-
Feil que da la impresién de que la cabeza descansa directa-
mente sobre el tronco como en la enfermedad de Pfaundier-Hurler
y de alli el mote de “hombres sin cueflo’” de los franceses. Es
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interesante destacar el hecho de que la mielografia no fue de mu-

cha ayuda para el diagndstico de compresién cervical y que el
juicio clinico y la hiperproteinorraquia jugaron los papeles im-
portantes en la decision de la terapéutica quirdrgica.

Las otras anomalias que se citan en el Klippel-Feil (platibasia,
impresion basilar, siringomielia, Arnold-Chiari, cifosis cérvicodorsal,
efc.] no estuvieron presentes en nuestro caso.

RESUMEN

Se presenta un caso de 41 afnos de edad, con una forma
incompleta de Klippel-Feil con sintomatologia neurolégica de na-
turaleza compresiva —desencadenada por un iraumatismo— un
afic antes de la consulta. Se hacen algunas consideraciones gene-
rales sobre las gnomalias occipito-vertebrales.

RESUME

L'auteur presente le cas d'un malade agé de 41 ans porteur
d’une forme incomplete de syndrome de Klippel-Feil avec manis-
festations de compression medullaire cervicale une année aprés
aveir recu un troaumatisme. Queslques considerations générales
sur les malformations occipito-vertebrales sont faites.

SUMMARY

A 41 year old patient is presented with an incomplete Klippel-
Feil syndrome, who showed neurologic symptoms of compressive
nature which began after trauma one year before. Some general
considerations on the occipito-vertebral anomalies are mentioned.

ZUSSAMENFASSUNG

Es wird ein 41 yahriger Patient mit einem unvoll stan digem
Klippel-Feil vorgestellt. Diejer/Patient zeigte neurologische Symp-
tome kompresiver Natur die durch ein Trauma voe einem Jahr
hervorgerufen wurden. Es werden einige allgemeine Beirachtungen
Uber die occipitovertebralen Miss bildungen angestellt,
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JORGE GAFFKY
1850 - 1918

Investigador de fama, poseia: meticulosi-
dad, tenacidad, audacia, en la concepcidn
¥ en la ejecucidn, brillantez en los méto-
dos utilizados. Su aporte mas importante
fue el aislamiento y cultive del bacilo que
produce la tifcidea, descubierto poco antes
por Eberth.

“"Médicos Célebres” Imprenta Torres Agui-
rre, 5. A. Lima.
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