NoTA CLINICA

M. Martinez Campos, A. Verdu Pérezt,
V. Félix Rodriguez, R. Solaguren Alberdi

An Esp Pediatr 1998;49:302-304.

Introduccion

Laanomaliade Klippel-Fell en su definicion més bésica con-
siste en lafusion congénita de 2 0 més vértebras cervicales?,
L os nifios que presentan estas fusiones vertebrales, pueden te-
ner otras anomalias congénitas y que afectan ala médula espi-
nal cervical®, y también pueden sufrir lesionesradiculares o me-
dulares de forma espontanea o tras traumatismos relativamen-
te leves®4, Esimportante para el pediatra, tanto conocer este
trastorno congénito, como saber cuales son |os estudios ade-
cuados para el manejo correcto de estos pacientes.

Se describe un lactante con anomalia de Kilippel-Feil y es-
pondilolistesis espontanea cervical, lacua es unacomplicacion
rara de esta malformacion, pero que ilustra de forma significa
tiva los riesgos neurol 8gicos de la misma.

Caso clinico

Vardn de 8 meses de edad, hijo Unico de padres sanosy no
consanguineos, que nacid tras embarazo y parto sin compli-
caciones. Yaal nacimiento se habia notado unaimplantacion
baja del cabello en el dorso del cuello, por lo que fue segui-
do de forma ambulatoria no presentando anomalias neurol 6-
gicas ni en su desarrollo psicomotor. Al 7° mes de vida se no-
taba con mas claridad que €l cuello eracorto y serealiz6 una
radiografia AP de columna cervica en laque se apreciaban
alteraciones de la segmentacion vertebral desde C4 aC7, con
presencia de hemivértebras, pero en la que era practicamente
imposible discernir cuerpos vetebrales de formainequivoca.
Al 9° mes serealiz6 un estudio de imagen mediante resonan-
ciamagnética (IRM) en la que se demostrd laluxacion ante-
rior del bloque vertebral cervical sobrela columnatorécica
(Fig. 1). En ese momento €l nifio no presentaba signos clini-
cos de compresion medular, y permanecio asintomético hasta
los 11 meses de vida en que se decidié realizar una artrode-
sis posterior C5-T3 en un intento de prevenir una mayor de-
formidad vertebral que comprometiese ala médula espinal.
Permaneci6 asintomético hasta los 20 meses, momento en el
cua y alolargo de una semana comenzd amovilizar cadavez
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Paraparesia progresiva por
espondiloptosis cervical en un nifilo
con sindrome de Klippel-Feil

Figura 1. IRM (seccion sagital T1) alos 9 m de edad. Luxacion anterior
delacolumnacervical. A nivel C7-T1 estrechamiento del canal raquideo,
con lamédulaespina desplazada, pero sin signos de compresion medular.

menos |os miembros inferiores, de tal manera que tenia difi-
cultad paraelevarlos por encimadel plano delacama. El ex&
men neurol dgico puso de manifiesto una hipotonialevey dis-
minucion moderada de fuerza en ambas piernas, con reflgjos
rotulianos y aquileos exaltados, signo de Babinski y abolicion
de los reflgjos cremasterianos. La IRM mostré un desplaza-
miento caudal de la columna cervical sobre latoréacica (es-
pondiloptosis) con obliteracién del canal vertebral y com-
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Figura 2. IRM (seccion sagital T1) alos 20 m de edad. Mayor luxacion
queen € estudio previo, con espondiloptosisdel bloque cervical, estenosis
del canal raguideo y compresion franca de lamédula espinal.

presion medular (Fig. 2). En esta ocasion se traté mediante
descompresion anterior (corpectomiavertebral de T1y T2),
seguidadeinjerto 6seo (crestailiaca) del bloque cervical aT3.
Traslaintervencidn no ha habido progresion de la sintomato-
logiamedular, y 3 mesestraslamismalamotilidad y lafuer-
za de los miembros inferiores habia mejorado de forma os-
tensible y se habian normalizado las respuestasreflejas. El es-
tudio IRM alos 30 meses de edad permite apreciar una mé-
dula no comprimida con ausencia de estenosis de canal ra-
quideo (Fig. 3). Actualmente, alaedad de 7 afios € examen
neuroldgico y € desarrollo psicomotor del nifio son normales.

Discusion

El sindrome de Klippel-Feil es un trastorno congénito que
se caracteriza por lafusion de 2 o mas vértebras cervicaes. Es
probable que su causasea un fallo de la segmentacion delos es-
clerotomas cervicales durante la 3* ala 8* semanas de desarro-
[lo embrionario®3, Se ha descrito que esta presente en 1 de ca
da 40.000 individuos, y que puede ser esporadico o transmiti-
do de forma autosdmica dominante o recesiva®9. No obstante,
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Figura 3. IRM (seccion sagital T1) alos 30 m de edad. Situacion post-
quirdrgicaen laque se observaun canal raquideo que conserva su volumen
apesar delagran cifosis, conimagen medular normal. Aprécieselafusion
entre el blogue cervical y la columnatorécica (flechas).

se ha comunicado unaincidencia de fusiones vertebrales cer-
vicales del 0,7% en una serie grande de autopsias de adultos?,
por lo que laincidenciareal podria ser mayor de 1/40.000, ya
que estos pacientes con frecuencia son asintomaticos. Sin em-
bargo, pueden presentar complicaciones neurol égicas debidas
bien a anomalfas asociadas o bien como resultado de |a ano-
malia dsea. Las anomalias neurol dgicas asociadas incluyen la
espina bifida, siringo-hidromielia, malformacion de Chiari, dias-
tematomieliay quiste dermoide de fosa posterior(2389, todas
ellas potencial mente capaces de producir sintomatol ogia por
compresién o disfuncion medular o bulbar. Por otro lado, estos
pacientes presentan una gran predisposicion a padecer com-
presién de la médula espinal por una alteracion de latransfe-
rencia de las fuerzas mecanicas a través del esqueleto cervical
anormal. Los cuerpos vetebrales fusionados bien por encima o
por debajo de segmentos méviles pueden transferir fuerzas pe-
quefias como si fueran brazos largos de palanca a los segmen-
tos méviles. Cuanto mayor sea €l nimero de vértebras fusio-
nadas mayor sera la predisposicion ala hipermovilidad patol 6-
gicaen las vértebras no fusionadas®. Esta hipermovilidad pue-

Paraparesia progresiva por espondiloptosis cervical en un nifio con sindrome de Klippel-Feil 303



de dar lugar alaformacion precoz de ostedfitos que causan com-
presion radicular®?, y también aumentan la susceptibilidad
paralaespondilolistesis tras traumatismos rel ativamente meno-
resit3419 o incluso de forma espontanea como en nuestro pa
ciente. Este presentaba una fusion total de cuatro vértebras cer-
vicales por lo que d riesgo de luxacion vertebral eraato, y, ade-
mas se desarrollé espondiloptosis del bloque cervical sobrelas
dos primeras vértebras torécicas. El intento de prevenir la pro-
gresion de la espondiloptosis mediante artrodesis posterior fue
fallido, ya que la solucién ided esla coporectomia de las vér-
tebras solapadas (descompresion del canal medular) y lafu-
sion del blogue cervical con las vértebras caudal es paraimpedir
la hipermovilidad del bloque cervical®,

Para el diagnostico de esta anomalia se requiere un ato in-
dice de sospechay se debera realizar una radiografia de co-
lumna completa en todo nifio con cuello corto y/o implantacion
bajadel pelo. Sin embargo, este patron fenotipico solo esta pre-
sente en el 50% de los casos con fusiones cervicales®, por o
que también se sospechara en nifios con limitacion, dolorosa o
no, delamoetilidad del cuello o que refieran dolor occipita o de
cuello persistente®. En todos |os pacientes con la anomalia de
Klippel-Feil se realizara estudio dindmico de la columna cer-
vica paravaorar s hay inestabilidad de segmentos hipermévi-
lest24), Esobligatorio € estudio deimagen por resonancia mag-
néticade lamédula espinal y lafosa posterior para descartar la
existencia de anomalias asociadas del neurogje. También sere-
alizarén estudios cardiol 6gicos, nefrourol égicosy audiol 6gicos,
ya que estos pacientes pueden tener malformaciones en dichos
sistemas (comunicacion interventricular, agenesiarenal, etc.)t3),
Algunas de las anomalias asociadas del neurogje requieren tra-
tamiento neuroquirdrgico (p. §.: quiste dermoide), mientras que
otras precisan de seguimiento cercano y tratamiento si comien-
zan apresentar sintomatol ogia (p. g.: maformacion de Chiari)@9,
Si el paciente presenta sintomas de compresién medular es evi-
dente que se debera realizar estabilizacion vertebral quirdrgi-
ca. Larealizacion de fusion vertebral en pacientes con hiper-
movilidad pero, que s6lo presentan dolor de cuello 0 estn asin-
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tomaticos es controvertida®3. De cualquier manera, tanto los
pacientes asintomaticos, con o sin hipermovilidad cervical, co-
mo aquéllos intervenidos quirirgicamente precisan de segui-
miento periddico. Los padres deben ser instruidos para evitar
traumatismos cervicales y gjercicios fisicos de riesgo o depor-
tes, y para que estén aerta ante la aparicion de sintomasy sig-
nos de afectacion radicular o medular.
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