ASOCIACION DE PALADAR FISURADO

RESUMEN

El sindrome de Klippel-Fiel, Distrofia Brevico-
llis Congénita, Sinostosis Congénito Cervical o
Fusion de las Vértebras Cervicales, consiste en
la fusion de, al menos, dos de las siete vértebras
del cuello. Se caracteriza por la presencia de una
triada clasica compuesta por cuello corto, baja
insercion de la linea del cabello y limitacion
de los movimientos del cuello. Pero ademas se
puede acompafar de una serie de condiciones
tales como: escoliosis, torticolis, deformidad de
Sprengel, malformaciones cardiovasculares, re-
nales, auditivas y paladar fisurado entre otros.

La aparicién del paladar fisurado en pacientes
con el sindrome de Klippel-Feil se presenta
entre el 5y el 10% de los casos. Como posibles
causas primarias de la falta de fusion del paladar
se han reportado las anomalias de la columna
cervical superior y alteraciones en la base del
craneo, defectos que impiden la fusion de las
dos apofisis horizontales de los maxilares.
Con este articulo se reporta el caso de una nifia
de una nifa de 10 afos que presenta Sindrome
de Klippel-Feil asociado con la deformidad de
Sprengel y Paladar fisurado.
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SUMMARY

Kippel-Feil syndrome is a condition characte-
rized by shortness of the neck resulting from
reduction in the number of vertebrae or the
fusion of multiple hemivertebrae into one os-
seous mass. It is characterized by a classic triad:
short neck, low hair insertion line and limited
neck movements. There are some associated
conditions that could be presents like scoliosis,
wryneck, Sprengel deformation, cardiovascu-
lar, kidney, hearing troubles and fissured palate.
Kippel-Feil syndrome had been reported as an
important cause of about 5 to 10% of fissured
palate because skull basal lesions and spine
cervical upper alterations could be the prima-
ry troubles for the tow part of the palate bone
union. This article presents a case of Klippel-
Feil syndrome, Sprengel deformity and clef
palate associated in a ten years old girl.

Key words: Cervical spine vertebrae fusion.
Sprengel deformation. Clef palate. Scoliosis,
Wryneck. Short neck.

INTRODUCCION

El sindrome de Klippel-Feil (Distrofia Brevico-
llis Congénita, Sinostosis Congénito Cervical
o Fusion de las Vértebras Cervicales) es una
enfermedad rara, congénita del grupo de las
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llamadas malformaciones de la articulacion
craneo cervical (union entre la parte superior de
la columna y el crdneo) y, basicamente, consiste
en la fusion congénita de dos o mas vértebras
cervicales; y es definido por la triada caracteris-
tica: implantacion baja del cabello, cuello corto
y limitacion de la movilidad del cuello.

Se desconoce la etiologia de este sindrome
pero se han asociado factores ambientales
y genéticos que, entre la tercera y la octava
semanas de gestacion producen un defecto en
el desarrollo embrionario, el cual provoca la
falta de segmentacion de las metameras cer-
vicales (también llamadas somitas) como los
segmentos resultante de la divisién primitiva
del embrion y, como consecuencia, los cuerpos
vertebrales de la columna cervical no se separan
permaneciendo fusionados.

Este sindrome fue descrito por primera vez
en 1.912 por Maurice Klippel y Andre Feil,
quienes reportaron pacientes que presentaban
cuello corto, baja insercion de la linea inicial del
cabello y movilidad limitada del cuello. (1)
El cuadro clinico se describe como la fusion
de, al menos, dos de las siete vértebras cervi-
cales. Ademas pueden estar presentes fusiones
o anomalias de las vértebras dorsales o lum-
bares (2).

Gjorup (3) reportd una incidencia del 0.2%0
nacidos vivos. Brown reviso 1.400 esqueletos
de la coleccion Terry de la Escuela de Medicina
de la Universidad de Washington en los cuales
encontr6 una incidencia del 0.71%. (4) En
otros estudios se ha encontrado una frecuencia
de 1 por 35.000 individuos en los que existe un
predominio del sexo femenino pues, en el 65%
de los casos, la fusion de las vértebras cervicales
ocurre en mujeres (5).

La etiologia del sindrome de Klippel-Feil y sus

condiciones esenciales son desconocidas. Exis-
ten diferentes hipotesis para explicarlo, una de
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ellas es una falla en la segmentacion normal de
las somitas cervicales de la tercera a la octava
semana de la gestacion. (5) Otra es que puede
ser resultado de una disrupcién vascular en los
inicios de la etapa embrionaria de la gestacion
originada en la arteria subclavia (propia del
hombro) de las arterias vertebrales cervicales o
de otras ramas que irrigan los diferentes grupos
vertebrales. Se dice que las oclusiones ocurren
en estos vasos nutricios de sitios especificos
durante la sexta semana de desarrollo fetal. (6,
7) Muchos autores han indicado que la afeccion
se origina debido a una falla en la segmentacion
de las somitas mesodérmicas entre la tercera
la décimo séptima semanas de gestacion. (5)
Aunque en algunos casos se ha reportado que
existe relacion familiar, practicamente todos
los casos son de aparicion no relacionada con
antecedentes de este tipo.

CLASIFICACION

De acuerdo con el tipo de posible fusion verte-
bral, Maurice Klieppel establecio tres catego-
rias en la fusion de las vértebras cervicales:

Tipo I: Fusion masiva de varias vértebras cervi-
cales y toraxicos superiores en bloques 6seos.
Tipo II: Fusion de uno o dos pares de vértebras
cervicales.

Tipo III: Fusion simultdnea de vértebras
cervicales y vértebras dorsales inferiores o
lumbares.

Raas-Rothchild y colaboradores (8) en 1.988
sugieren la existencia de un cuarto tipo de ano-
malia de Klieppel-Feil asociada a la agenesia
del sacro.

Clarke y sus colaboradores (9) en 1.996 clasi-
fican el sindrome como genéticamente basado
en el modo de herencia y en la posicion mas

rostro espinal de la fusion, asi:

KF1: Recesivo con fusion de C1-C2, frecuen-
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temente asociado a anomalias de cuello corto.

KF2: Siempre dominante, incluye C2-C3
como la fusiébn mas rostral.

KF3: Penetrancia reducida con fusion de
C3; pero frecuentemente un fusion cervical
simple.

KF4: Posiblemente ligada al cromosoma X,
asociada a anomalias oculares (Sindrome
de Wldervancks).

Estos mismos autores sugieren como posible
etiologia la disrupcion en el gen denominado
como SGMI con su locus identificado sobre el
cromosoma (8).

HALLAZGOS CLINICOS

La presentacion clinica depende de los sindro-
mes y anomalias asociados. La cabeza parece
descansar directamente sobre el torax, sin la
interposicion del cuello.

La triada clasica (cuello corto, baja insercion
del cabello y movilidad limitada de la columna
cervical) ocurre entre el 40 y el 50% de los
pacientes. (5)

Aproximadamente el 60% de los pacientes
presenta escoliosis. En algunos de ellos se con-
sidera congénita porque involucra otras partes
de la columna vertebral: toraxica o lumbar.

En otros pacientes la escoliosis es compensa-
toria por una patologia descendente (cervical o
cérvico-dorsal) o por una patologia ascendente
sea lumbar debida a descompensacion en la
longitud de las piernas o debida a la presencia
de patologias podales. (10)

En el sindrome de Klieppel-Feil se han obser-
vado diversos trastornos neurologicos, a saber:
espasticidad o hiperreflexia, movimientos de las
extremidades superiores en espejo o sinkinesia
presente en aproximadamente 20% de los casos,
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siringomelia, hemiplegia, paraplégia o cuadri-
plégia. (11) Enlaesfera urogenital se presentan
diferentes anomalias; las renales en el 34% de
los pacientes incluyen la agenesia unilateral de
rifiion, que es la mas frecuente. (10)

Las asimetrias faciales y torticolis afectan entre
el 21 y el 50% de los pacientes. En algunos, la
asimetria facial se caracteriza por diferentes
alturas de los ojos. Es frecuente el estrabismo
convergente, la ptosis palpebral, la paralisis del
musculo recto lateral y la pardlisis del nervio
facial. (5)

La sordera se presenta en aproximadamente un
tercio de los pacientes debida a deficiencias en
el desarrollo del oido interno; sin embargo, en
ocasiones pueden presentarse casos del sindro-
me de Widervanck. Ademas, pueden presentar-
se alteraciones del oido externo y de la cadena
de huesecillos en el oido medio. (13)

La perdida de la capacidad auditiva pude ser
sensorio-neural, conductiva o mixta. (10)

Entre el 14y el 29% de los afectados por el sin-
drome de Klippel-Feil presentas trastornos car-
diovasculares, entre los cuales el mas frecuente
es el defecto septal interventricular. (5)

Con alguna frecuencia estos pacientes también
presentan malformaciones de los cartilagos
laringeos y, por supuesto, trastornos de la fo-
nacion y el habla.

Los musculos trapecios adoptan un aspecto
alado y se presentan voluminosos desde su
insercion en la region mastoidea hasta su in-
sercion en el hombro. (5)

Otros signos que se pueden presentar en el
sindrome de Klippel-Feil son anomalias de las
extremidades y de los dedos como la sindactilia,
el pulgar hipoplésico, dedos supernumerarios o
brazos y antebrazos hipoplasicos. (5)



Otros hallazgos poco frecuentes son; la microg-
nacia, las hemivértebras, las costillas cervica-
les, la espina bifica, el hueso homovertebral,
la plagiocefalia, la concavidad toréaxica, la
atresia coanal, la anemia de Diamon-Blac-
kfar, el pterigium coli y otras anormalidades
craneo cervicales entre las que se destacan
la hipermovilidad o inestabilidad de C1-C.2,
la invaginacion basilar, la estenosis cervical,
las malformaciones de Chiari I, el disrafismo
cervical, la diastermomielia, la syringomielia
y algunos tumores intracraneales.

La anomalia de Esprengel ocurre entre el 20
y el 30% de los pacientes. (15) Se presenta
como una elevacion y una rotacion a medial del
angulo inferior de la escépula. En el treinta por
ciento (30%) de los pacientes la escapula esta
unida a la espina cervical mediante un hueso
“omovertebral”, cartilago o tejido fibroso que
puede limitar severamente el movimiento es-
capulotoraxico. Esta condicion puede ser uni
o bilateral.

La causa ha sido atribuida a una interrupcion
en la migracion caudal de la escapula, es decir
en una falla en el descenso de este hueso que
debe pasar el nivel de las vértebras cervicales 3
y 4 al nivel de las vértebras dorsales o toraxicas
3-6.

Esta anomalia es congénita y va desde un puen-
te 6seo entre un proceso espinoso hiperplasico
(hueso homovertebral) y el angulo superior
de la escapula. Los hallazgos clinicos son:
escapula hipoplasica, es decir, verticalmente
corta; angulo inferior de la escapula ubicado
entre 2 y 7 centimetros por encima de la séptima
vértebra toraxica o dorsal; proceso glenoideo
dirigido hacia abajo, costillas cervicales y hueso
homovertebral.

La deformidad tiende ser dolorosa y, en muchos
enfermos, el diagnostico correcto solo se hace
en la adolescencia, especialmente a partir de la
queja que manifiesta el paciente respecto a la
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torticolis y a la limitacion de los movimientos
del cuello. Para el tratamiento del dolor, por lo
regular se prescribe fisioterapia. (16)

La asociacion del sindrome de Klippel-Feil y
el paladar fisurado es de especial interés puesto
que se presenta entre el 5y el 10% de los casos
(5) lo que se considera como una incidencia
notable.

Las anomalias de la base del craneo y de la
columna cervical en su tramo superior durante
el periodo embrionario pueden ser los defectos
primarios que impidan la fusion de los procesos
horizontales de los huesos maxilares derecho
e izquierdo en la linea media para configurar
correctamente la boveda palatina.

La asociacion embrioldgica entre la anomalia
de Klippel y Feil, y el paladar fisurado ha sido
reportada por muchos autores, pero estos inves-
tigadores han sugerido, como posible causa del
conjunto de signos sintomas que describieron,
que el que exista cuello corto por fusion de
algunas vértebras, limita el movimiento de
la cabeza, pero también de la lengua cundo
esta que “atrapada ente las valvas palatinas.”
Ademas se ha referido la asociacion entre el
sindrome de Klippel-Feil, el paladar fisurado
y la lengua bifida. (17, 18)

SINTOMAS KFS

La mayoria de los sintomas estan relacionados
con la hipermovilidad o la limitacion de la
movilidad que se presenta en los segmentos
abiertos. Ambos pueden tener una franca
inestabilidad u osteoartritis, Pero también se
presentan sintomas mecanicos debidos a la
irritacion en las articulaciones, sintomas neuro-
logicos debidos a la compresion o a la irritacion
de la medula espinal. Un trauma leve en estos
pacientes de alto riesgo puede ocasionar las
mayores secuelas como son, o la cuadriplégia
total, o la muerte.
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El paciente tiene la habilidad para compensar
a nivel de los segmentos no fusionados cuyos
espacios intervertebrales pueden volverse ex-
tremadamente hipermoviles.

HALLAZGOS RADIOGRAFICOS

Las radiografias son bdasicas para ele diag-
noéstico del sindrome de Klippel-Feil. Cuando
¢ste se sospecha en un paciente, el proceso
de diagnostico se debe iniciar con la toma de
radiografias antero-posteriores y laterales de la
columna vertebral cervical. Ademas, si sospe-
cha inestabilidad craneocervical, se debe con-
siderar la obtencion de radiografias en flexion
y extension. (1)

En las radiografias se debe evaluar cuidado-
samente la unidon craneocervical, con especial
atencion en la articulacion axo-atlo-occipital
para descartar la fusion atlooccipital; ademas
se deben obtener radiografias laterales, antero
posteriores y postero-anteriores del resto de la
columna vertebral para : a) identificar o descar-
tar anomalias vértebra-costales; b) observar el
torax para descartar anormalidades cardiacas;
¢) identificar la posible fusion de las vértebras
cervicales con las vértebras toraxicas; d) cons-
tatar o descartar la presencia de hemivértebras;
e) detectar la espina bifida oculta, el disrafismo
espinal, la fusion de costillas y las escoliosis.
Si se considera necesario, en pacientes qui-
rurgicos se pueden realizar otros examenes
imagenologicos complementarios como la
tomografia axial computarizada (TAC) y la
Resonancia Magnética (RM) en pacientes con
déficit neuroldgico. Sise sospecha compromiso
renal se puede emplear el ultrasonido.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Como se menciond anteriormente, en el sin-
drome de Klippel-Feil los musculos trapecios
adoptan un aspecto alado y voluminoso desde
su insercion mastoidea hasta su insercion
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en el hombro por lo cual podrian simular un
Pterigium Coli que puede presentarse en otros
sindromes como el de Turner, el de Norman, en
el Pterigion Miltiple y en la Displasia Craneo-
carpo-tarsal, entre otros, con los cuales se debe
hacer el diagnostico diferencial.

Este tipo de diagnostico también se debe hacer
con el sindrome de Wildervanck o cérvico-
acustico, asi como con la displasia espondi-
lo-toraxica, en la cual la cabeza parece estar
asentada directamente sobre los hombros, con la
artritis juvenil reumatoidea y con la espondilitis
reumatoidea. (5)

PRONOSTICO Y TRATAMIENTO

La prediccion de la evolucion del cuadro clinico
y el resultado de las medidas terapéuticas que
se puedan aplicar dependeran de la complejidad
del sindrome y sus condiciones asociadas.
Ordinariamente los pacientes afectados pueden
desarrollar una vida normal con algunas res-
tricciones; entre estas, deben evitar la practica
de deportes en los que el cuello pueda correr
riesgos. Con el fin de minimizar las molestias
relativas a la hipermovilidad cervical y otros
problemas mecénicos, se aconseja el empleo
de un cuello o collar ortopédico. El dolor cer-
vical se puede tratar con analgésicos, pero si es
comprobadamente producido por compresion
de los nervios que emergen por los espacios
intervertebrales, se pude realizar una cuidadosa
traccion.

Para la dislocacion a invaginacion basilar el
tratamiento indicado es una traccion cuidadosa
seguida de una fusion posterior.

La decision de intervenir quirdrgicamente se
justifica en casos de anomalias que tengan ca-
racter progresivo, deformante o incapacitante
pero dependen de la localizacién. Se pueden
realizar cirugias correctivas como: Fusion cer-
vical en caso de hipermovilidad, fusion para
tratamiento de las escoliosis, recesion de costi-



llas cervicales y/o correccion de la deformidad
de Sprengel,

REPORTE DEL CASO

Se trata de una paciente de 10 afios quien asiste
al Servicio de Odontopediatria de la Universi-
dad del Valle, Cali, Colombia por presentar una
fistula palatina post quirtrgica a una palatorra-
fia para tratamiento de un paladar fisurado.

La nifia vive con sus padres, es estudiante de
educacion basica primaria. Es la menor de dos
hermanos. Nacida en Cali, en donde vive actual-
mente. Fue producto de un embarazo normal
con parto a término atendido por partera en el
domicilio de la madre.

Al momento del nacimiento present6 paladar
fisurado central. Sostuvo la cabeza a los dos
meses; se sentd a los seis, no gated y camino
a los dos afios.

Seglin diagnosticos consignados en la historia
médica, ha padecido de otitis cronica bilate-
ral. A los nueve meses presentd problemas de
desnutricion; al primer afio, neumonia, a los
siete afios, glomérulo nefritis infecciosa. Tiene
perforacion de la membrana timpanica izquier-
da y, como consecuencia, presenta hipoacusia
moderada.

Reporta espasmo congénito de los musculos
cervicales especialmente a la altura de la es-
capula izquierda. Como consecuencia de la
infeccion renal tratada exitosamente con diu-
réticos presentd hipertension arterial.

Para solucionar su problema de paladar fisurado
se le practico una primera cirugia de cierre de
paladar a los 4 afios y una segunda a los nueve.
En la actualidad presenta hipernasalidad y mul-
tiples fallas fono articulatorias. En el Servicio
Odontologico del Hospital Universitario del Va-
lle ha sido manejada con ortopedia maxilar.
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A los seis afios se le diagnosticd Sindrome de
Klippe-Feil, pero la paciente no presenta ante-
cedentes familiares de su condicion.

EXAMEN FISICO GENERAL

Paciente con una talla de de 1.40 cm. y 23 kilos
de peso, contextura delgada, lo cual indica un
retraso en el desarrollo, braquicefalica—euripro-
sopica. Ojos en posicion adecuada y tamafio
normal. Frente amplia, nariz recta, puente nasal
alto e implantacion normal de las orejas. Tercios
faciales proporcionales, labios competentes y
de tamafio mediano con la comisura labial de-
recha caida y arco de cupido bien formado. Se
observa ligera desviacion mandibular derecha,
lado que es de mayor tamafio. (Figura 1) Perfil
recto, angulo nasolabial plano. Cuello corto y
grueso (cuello alado) con limitaciones para la
rotacion, la flexion y la extension debido a la
retraccion y acortamiento del musculo exter-
no-cleido-mastoideo, con el lado derecho mas
comprometido y con la consecuente torticolis,
todo lo cual conduce a la marcada limitacion de
los movimientos del cuello. (Fotos 2 y 3)

La palpacion de la articulacion craneo mandi-
bular o ATM y sus musculos conexos de cada
lado no evidenci6 sintomatologia patologica.
La observacion de la region crdneo-cérvico-
dorsal desde la perspectiva posterior permitio
evidenciar una baja insercion del cabello, la
escapula derecha en forma de ala y mas alta
que la izquierda, el hombro izquierdo caido y
una leve escoliosis. (Figura 4)

EXAMEN INTRAORAL

Al examen clinico se encuentra apertura bucal
limitada, mordida abierta anterior, insercion de
los frenillos bucales laterales alta, la linea media
inferior desviada a la derecha.

La paciente presenta fisura palatina central
en el tercio medio con longitud aproximada
a 1 centimetro, paladar ovalado y profundo
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Figura 2. Fotografia vista
frontal Lateral izquierda.

de buen tamafio y color. Las rugas palatinas
también son profundas y el velo del paladar es
competente. (Figura 5) La lengua es de firma
y tamafio normales, no presenta limitacion de
movimientos y con su frenillo lingual adecua-
damente insertado.

Figura 5. Fotografia del paladar (vease fistula pala-
tina).

HALLAZGOS RADIOGRAFICOS

En las radiografias lateral y oblicua se encontro:
C1 (Atlas) casi incluida en el occipital, espacio
intervertebral C1-C2 casi inexistente, C3 no
se observa claramente el cuerpo, C5-C6 los
cuerpos vertebrales se observan fusionados. No
hay apariencia de los platillos vertebrales de
forma ortogonal ni de los cuerpos vertebrales
alineados. Los espacios intervertebrales so ven
disminuidos. Se observa una leve escoliosis.
(Figura 6).
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Figura 2. Fotografia vista
Lateral derecha.

Figura 4. Fotografia
vista posterior

En las radiografias dorsal y toraco- lumbar se
pudieron observar: fusion de las costillas 1-2
y 5-6 del lado derecho, presencia de hemivér-
tebras en T1, T2, T3 y T4, hemi-vértebra entre
L2y L3, fusion de L3 y L4, roto-escoliosis de-
recha, espina bifida en sacro, en la caja toraxica
se observan multiples deformaciones costales
que hacen el torax asimétrico pero sin causar
desviacion de las estructuras mediastinales.
(Figuras 7y 8)

DISCUSION

El sindrome de Klippel-Feil (o Distrofia Bre-
vicollis Congénita) asociado a paladar fisurado
es una entidad muy poco comun en la practica
odontoldgica colombiana y en algunas opor-
tunidades puede pasar desapercibido ya que,
ordinariamente, centramos nuestra atencion de
manera preferencial en la cavidad oral (en este
caso en la presencia del paladar fisurado) y ol-
vidamos poner atencion a otras condiciones que
pueden estar asociadas con la palatoesquisis.

Shulman y Mendelwicz en 1970 describieron
un caso en el que coexistian S. de K-F, S. de
Turner, gonadas atrdficas, ausencia vaginal y
uterina y rifion tnico pélvico. En 1971, Ramsey
y Bliznak aportaron otro caso de S. De K-F y
ovarios quisticos con un segmento de tejido fi-
broso, horizontalmente dispuesto, que se unia a
las dos trompas, mas ausencia de rifion derecho.
Leduc, de doce casos aportados de agenesia



Figura 6. Radiografia oblicua

vaginal, uno pertenece al S. de K-F y el otro
se acompafiaba de escoliosis dorsal. Azoury,
aporta dos en los que coexistia pterigium coli,
sordera, fusion cervical y agenesia vaginal.
Parece ser que la asociacion S. de K-F, tipos
[ y III con anomalias génito-urinarias es mas
frecuente de lo que se podria esperar, por lo que
se deduce que ante la sospecha de existencia
de malformaciones en columna, o su hallazgo
casual, estaria indicado descartar anomalias del
aparato urinario y genital.

Entre otras anomalias que se han hallado a este
nivel estan: agenesia renal unilateral, litiasis
renal contralateral, Gitero bicorne, criptorquidia,
malrotacion renal (2° en frecuencia), duplica-
cion urétero-piélica, ectopia renal simple (mas
frecuente en pelvis), disgenesia renal, hipos-
padias, agenesia ovarica monolateral, agenesia
uterina. La incidencia de anomalias renales es
mucho mas elevada en los pacientes con S. de
K-F que en la poblacion general. Estas ano-
malias se asocian a los tres tipos, siendo en el
62% del tipo I, en el 71% del tipo I1I, y mucho
menor en el tipo II.

La sordera es el segundo defecto en importancia
asociado al sindrome; ocurre en un 30% de los
casos. Por estudios histoldgicos y radiologicos,
se sugiere que la sordera es secundaria a un
desarrollo anormal del oido interno. Palant,
en 1972, describe el caso de una nifia, en cuyo
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Figura 7. Radiografia de térax.

Figura 8. Radiografia de
columna toraco-lumbar.

oido interno, no se habian desarrollado los
canales semicirculares, el numero de vueltas
de la coclea estaba disminuido y la camara
del vestibulo, en ambos oidos. era de tamano
muy reducido. Jarvis y Sellars, describen a otra
nifia con sordera de conduccion, a causa de las
malformaciones en la cadena de huesecillos,
y lo consideran secundario a la displasia me-
senquimatosa subyacente en todo el sindrome.
Singh ha aportado otro caso de sordera de
conduccion.

Wildervanac, en 1952, describié un sindrome
consistente en la asociacion de S. de K-F,
sordera, paralisis del VI par y retraccion del
globo ocular, también llamado Sindrome cér-
vico-Oculo-acustico. Para este autor, la sordera
de estos pacientes se asocia a malformaciones
del hueso petroso y del oido interno, ocurridas
durante la 4* semana de gestacion. Para Fraser,
después de revisar las sorderas profundas de
la infancia, las que se asocian al S. de K-F,
ocurren invariablemente en mujeres y son del
tipo de percepcion. Sin embargo Jaffes opina
que la mayoria de estas sorderas son del tipo
neurosensorial.

E14,2% de pacientes afectos de S. de K-F tienen
malformaciones cardiovasculares. La mas fre-
cuente es el defecto de tabique interventricular
con shunt izquierda-derecha. Otras que han
sido halladas son: estenosis pulmonar, dextro-
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cardia, tetralogia de Fallot, conducto arterioso,
foramen oval persistente, aplasia del pericardio
prital, auricula inica, ventriculo tnico, troncus
arteriosus, hipertension pulmonar, anomalias de
las venas pulmonares y arco aortico derecho.
Los disturbios neuroldgicos, pueden ser secun-
darios a la malformacion cervical, o asociados a
malformaciones concomitantes del S.N.C. Los
mas frecuentes son: espina bifida y meningoce-
le, ambas pertenecen al grupo llamado estatus
disraficus, causado por cierre incompleto de
la placa neural. Otros sintomas neurologicos
que se han observado: sinquinesia bimanual o
movimientos en espejo (cada movimiento de
una mano es copiado por la otra, y esto puede
interferir algunas funciones), hiperestesia por
pinzamiento de raices y paralisis de nervios cra-
neales. Como complicaciones tardias figuran, la
siringobulbia, siringomielia, paralisis espastica,
ataxia, hemiplejia, cuadriplejia.

Ademas de las malformaciones cervicales, se
pueden asociar otras del hueso occipital, con
platibasia, y puede cursar con hidrocefalia.
También se han observado, oxicefalia y otras
formas de craneosinostosis, asi como paladar
hendido, tvula bifida, cicrognatia y ausencia
de conducto auricular externo.

Otras malformaciones observadas acompafan-
do a este sindrome han sido: cifosis, escoliosis,
cifoescoliosis, anomalia de Sprengel (elevacion
de las escapulas con aquilosamiento de la co-
lumna y limitacion de movilidad), asimetria
facial, macrocefalia, apéndice preauricular,
torticolis, estrabismo, nistagmo dermoides de
0jo, anomalias dentales y anomalias costales,
siendo la mas frecuente la presencia de costillas
cervicales.

RECOMENDADIONES
Cuando a nuestra consulta llega un paciente

con signos y sintomas que nos pueden sugerir
el sindrome de Klieppel-Feil, debemos tomar
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en cuenta algunas precauciones y cuidados en

el manejo de esta clase de enfermos, como:

1. Al acostar el paciente en el sillon dental
tener mucho cuidado para no extender en
exceso la cabeza del mismo; esto podria
causarle una mayor lesion cervical.

2. Limitar cuidadosamente los movimientos
de laterizacion de la cabeza.

3. Tener en cuenta que estos pacientes tienen
limitada la apertura de la boca.

4. Proporcionar al paciente cojines o almoha-
das que le permitan estar mas comodo.

5. Enloposible, tratar de realizar tratamientos
de corta duracion.

6. Recordar que estos pacientes, en ciertas
circunstancias y posiciones pueden tener
dificultades para respirar o para deglutir.

El reto de los profesionales de la salud esto-
matognatica es reconocer las anomalias que
pueden ocurrir asociadas al sindrome de Klie-
ppel-Feil para dar asi una adecuada atencioén
al paciente.
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