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Introducere 
Lângă anomaliile întregei coloane vertebrale, (ca spina

bifidă, sacralizarea celei de-a 5-a lombare, lombalizarea I-ei 
sacrale etc.) anomaliile de dezvoltare ale coloanei cervicale 
an fost în ultimii ani obiectul numeroaselor studii (mai ales 
A. Thomas, Lt~ri, Crouzon, Klippel şi Feil, Bertolotti, Pierre 
Maiie) uşurate prin progresul radiografiei. 

N'am intenţia să enumăr aici întreaga serie a anoma
liilor coloanei vertebrale, ci mă voiu mărgini să amintesc pe 
scurt anomaliile de desvoltare cele mai frecvente ale coloa
nei vertebrale cervicale, unde se încadrează şi Sindromul 
lui Klippel-Feil, sindrom de reducţie numerică a vertebrelor 
cervicale (oameni fără gât "des hommes sans cou'.'). 

Anomaliile regiunii cervicale le- am putea împărţi în două 
grupuri: 

1. Anomaliile "prin exces", 
2. Anomaliile "prin lipsă". 
Primele sunt mai dese, realizate prin existenţa coaste

lor cervicale suplimentare (mai rar la a 4 a, 5-a, 6 a vertebră 
cervicală, cel mai des la a 7-a) mai frecvent prin hipertrofia apo
fizelor transverse (asociată câte-odată cu dorsalizarea verte
brei 7-a cervicală), toate individualizate bine prin progresul 
radiografiei - au interesul lor principal in simptomatologia 
foarte polimorfă (turburări circulatorii şi nervoase in urma 
compresiunii) şi datorii traţamentului - mai ales cel chirur
gical, prin îndepărtarea plusului - care poate fi aplicat cu 
succes. 

Anomaliilor "prin lipsă" aparţin : spina- bifidă cervicald 
deşi localizarea ei mai frecventă e dorso-lombară. lombo
sacrată, occipita/izarea atlasului, sindromul lui Klippel- Fei!, 
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i!sodat dealtcum foarte des, cu sudarea ·vertebrelor cervicale 
încă existente şi cu primele două anomalii, dintre cari spina
bifida, poate fi cauza turburărilor nervoase serioase; urmează 
apoi neosificarea extremilăţii apofizei spinoase celei de a 6-a 
vertebră cervicală, nedeterminând dealtcum nici o turburare; 
cervicalizarea primei dorsale, la care capătul coastei se de
taşează de restul osului, desvollându se pe cont propriu, 
formând "osul capitular" susceptibil de a determina turburări 

nervoase. Deşi în aparenţă ar fi aici un os suplimentar, to
tuşi aceasta e o anomalie prin lipsă, deoarece după Leri 
"aceasta nu este un os care s'a detaşat, ci un os care nu 
~·a ataşat" şi este in oarecare măsură o anomalie, care este 
inversă celei ce constitue coasta cervicală. Aceste anomali 
"prin lipsă" sunt mult mai rare decât cele prin exces şi duc 
de multe ori la erori de diagnostic. Turburările ce-le dau ele 
pot fi variabile, totuşi prin unele sindrome ce le determină 
sunt uşor de recunoscut. lnsă până-ce in cazul anomaliilor 
"prin exces" tratamentul se poate aplica, în cele "prin lipsă" 
tratamentul aproape nu există. 



Sindromul lui Ktippel-Feil 

ISTORIC 

HJippel şi Feil în anul 1912 la Paris au făcut prima 
observaţie complectă anatomo· clinică de reducţie numerică a 
vertebrelor cervicale, însă înaintea lor cu mult au fost deja 
pubiicaîe multe cazuri de acest fel de anomalie, însă lipsind 
o descriere precisă căci acest sindrom n'a fost recunoscut. 
Deja Haller în 1745 observa un făt anencefal, cu 5 vertebre 
ceivicale, cu dehiscenţa arcului posterior CS. Morgagni în 
1746 deasemenea descria un caz la făt, cu 4 vertebre cer
vicale. cu o spină-bifidă întinsă. Bec/ard: Monstru anencefal, 
cu absenta primelor vertebre cervicale. Viile/ şi Wulsheim 
constată pentru prima oară prezenţa acestor anomalii şi la 
adulţi. Varaglia în 1882, iar Staderini în 1 E94 descriau tot 
aceste anomalii cu 5 vertebre cervicale, iar Raba ud în 1907 
a găsit absenţa totală a rachisului cervical. In fine după stu
diul lui Klippel şi Fei/ din 1912, Bertolotti din Turin rapor
tează 2 observaţiuni în acest gen la 2 copii neavând decât 
6 vertebre cervicale. 

Dealtcum occipitalizarea atlasului, aceasta altă malfor· 
maţiune prin lipsă complică, adeseori sindromul lui Klippel 
Fei!; Columbu> şi Morgagni au descris prima oară mai multe 
cazuri cu acest fel de anomalie. Primii cari au stabilit o re
laţie între torlicolisul congenital şi occipitalizarea atlasului 
au fost Zoja şi Zangalli, Franck Roussel în Statele Unite şi 
Macalister în Anglia au studiat aceasta fuziune atloido- occi
pitală. Lui Bertolotti, care a publicat 14 cazuri studiate în 
special radiologic, îi revine meritul de-a fi identificat acest 
aspect special. Aceasta malformaţiune după susnumitul autor 
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este una dintre· cele mai frecvente anomalii ale rachisului şi 
care foarlă des dealtcum se asociază sindromului de reduc
ţie numerică a coloanei cervicale, în deosebi fuziunii celei 
de a 2-a cu a 3-a cervicală. 

. Deci toate observaţiunile au fost incomplecte şi numai 
anatomice. Prima· observaţie completă anatomo-clinică de re
ducţie numerică a vertebrelor cervicale a fost a lui Klippel 
şi elevului său Feil. cari în anul 1912 au comunicat într'o 
serie de articole (Mai, Nouvelle Iconographie de la Salpetriere, 
junie, Societe Anatomique de Paris, 5 Oct. Presse Medicale) 
cazul unui bolnav de 46 ani. internat in spitalul Tenon cu 
pleurezie şi congestie pulmonară. Klippel şi Feil au fost ime
diat surprinşi de aspectul special al bolnavului, al cărui gât 
părea inexistent şi aşa dar capul era aplicat direct pe umeri. 
Amplitudinea mişcărilor capului s'a găsit diminuată, atât ex
tensiunea,-flexiunea cât şi mişcările de laterali!ate. 

In plus prezenta o curbură a rachisului, cu convexita
tea posterioară şi cu deviaţia ansamblului cătră s!ânga. ·. 

Radiologic s'a constatat absenţa totală a coloanei cer
. vicale. Cutia toracică părea a urca până la craniu şi aceasta 
dispoziţie părea încă de-a fi mărit printr'o scoborâre exage
rată a foselor cerebrale posterioare. 

Raporturile de proiecţiune a articulaţiunei sterno-clavi
cuiare foarte modificate, răspunzând celei de a 6·a şi 7-a 
vertebre dorsale. · 

După moartea bolnavului 6 ani in urmă, Feil în teza 
sa din 1919 "L'absence et la diminution des vertebres cer
vicales, etude clinique et pathogenique. Le Syndrome de la 
reduction numerique cervicale" descrie rezultatul autopsiei 
acestui prim caz - al cărui rezultat · anatomo-patologic şi 
descrierea simplomatologiei le vom vedea în cursul expunerii 
subiectului de teză.- diferenciând-o de Morbul lui Pott şi 
torticolis, cu care aceasta malformaţiune a fost mult con
fundată. Insă nici Fei! nu insistă decât mai mult anatomi
ceşte asupra acestui sindrom. El dealtcum, era surprins de 
discordanţa ce exista între defectele mare osoase şi integri
tatea sistemului nervos: absenţa durerilor, disesteziilor şi atro
fiilor. lnsă nici alţi autori n'au insistat asupra acestui fapt, 
fie in urma simptomatologiei nervoase reduse, fie din cauza 
că preocuparea lor se concentra asupra leziunii anatomice, 
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Sic·.ud şi Lermoylz au atras pentru prima oară atenţia asupra 
manifestaţiilor de acest ordin (în şedinta Societăţii Neurolo
gice din Decemvrie 1922), apoi Rebierre în 1923, prin ob
servaţia sa amănunţită, publicată în P~esse Medicale. 

In fine intre alte observaţiuni, a apărut teza lui L. 
Wolgesinger: Des Phenomenes nerveux dans le Syndrome 
de Klippel-Feil, These de Nancy, 1928, No. 408 . 

. SIMPTOMELE CLINICE 

Sindromul lui Klippel· Fei! (în esenţă sindrom de re
ducţie numerică a vertebrelor cervicale) e rară, de origină 

congenitaiă, de etiologie nesigură, se caracterizează printr'o 
triadei clinică. 

1. Scurtimea (sau chiar lipsa) gâlului. 
2. Implantarea joasă a părului. 
3. Limitarea mişcărilor copului. 
1. Aceşti bolnavi, se prezintă cu capul înfundat între 

umeri, ceeace le dă un aspect caracteristic denumindu-i · 
"oameni fără gât" (Des hommes sans cou). De fapt, denu
mirea fără gât este inexactă, căci întotdeauna există un ru
diment de gât, deci mai exact ar fi oameni cu gâtui scurt. 

2. Implantarea joasă a părului la nivelul cefei scobo
rând până-la nivelul I-ei vertebre dorsale. 

3. Acest aspect anormal este încă exagerat prin limita
rea mişcărilor de flexiune, de extensiune, de torsiune şi de 
lateralitate a gâfului, în jurul trunchiului. Gâtui devenit ast
fel rigid şi mişcările reduse, fac pe Dl. Prof. Iacobovici să-i 
denumească, oameni "cu gât de lup" (aceşti indivizi voind 
să privească îndărăt având gâtui scurt cu mişcări de latera
litate reduse sunt nevoiţi să se întoarcă cu întreg corpul ca 

• şi lupii) Se mai notează limitarea deschiderii maxilarelor, 
care este o piedică mai ales când voim să executăm radio
grafia vertebrelor cervicale pe cale intermaxilară. Notăm că 
toate aceste mişcări sunt absolut indolore, ceeace face un 
element foarte important de. diferenţiere cu Morbul lui Pott 
suboccipital, cu care se confundă des. 

Din punct de vedere anatomic acest sindrom se ca
racterizează printr'o triadă: 

l. Printr'o reducere a vertebrelor cervicafe, cu 0 îngrămă-
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dire, condensare în felul sudării şi contopirii elementelor între 
ele, constituind o massă cervico-dorsală, cuprinzând vertebre 
cervicale atrofiate şi primele 3-4 vertebre dorsale (din punct 

· · de vedere morfogenetic ar fi analoagă cu sacralizarea ver
tebrei a 5-a lombară). 

2 Prin prezenţ11 unei" spine-bijide cervicale, în urma 
- neinchiderii primelor arcuri vertebrale cervicale. Acest rachis

chizis dealtcum este destul de dificil de · pus în evidenţă, 
dator!t dezordinii şi ingrămădării regiunii. Numai radiogra
fiile numeroase, executate in diferite poziţii - descrise de 
Fei! - îl pot descoperi câte-odată. In unele cazuri chiar 
dacă leziunea e accentuată, nu se poate descoperi radiogra
ficeşte, ci numai la autopsie, cum a fost primul caz descris 
de Klippel şi Feil iar mai târziu a lui Crouzon şi Liege. 

3. Ridicarea considerabilă a cutiei toracice, în urma 
scurtării coloanei cervicale şi prezenţa toracelui cervical moi 
mult sau mai puţin desvoltat, care se urcă câte-odată până 
la craniu şi expune bolnavul numeroaselor complicaţiuni 
pleuro-pulmonare. . 

Acestor două triade, constante, li se asociează o serie 
de semne secundcre, pe care le găsim uneori şi care arată 

pe de o parte congenitalitatea sindromului: ca asimetria fa
cială, ridicarea omoplatului in raport cu sternul, rniopatii 
etc., sau concomitent prezenţa spin ei bifide sacra te, al le le
zi uni osoase, musculare şi nervoase, pe de altă parte sunt 
datori te in mod secundar acestei anomalii ca: 

a) Coloana vertebrală fie în partea sa superioară, în 
sediul leziunii e interesat de o scolioză locală, fie pe între
gul · rachis. complicat cu o cifoză, ce se poate pune mai pu
ţin în evidenţă cliniceşte, însă se vede net radiologic. Toate 
aceste semne dau aspectul unui spate rotund, care malfor
maţiune mai poate fi accentuat de capul deviat lateral. 

b) Disproporţia între trunchiu şi lungimea membrelor 
superioare, mai ales a braţelor, cari par mult alungite în 
raport cu trunchiul. · 

c) Scoborârea urechilor, cari par implantate mult mai 
jos decât normal. 

d) Areolele mamare par foarte coborâte, mai ales da
torit toracelui cervical, care produce o modificare între ra
portul scheletului şi a tegumentului care-I acoperă. 
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e) Distanţa între cap şi omoplat e micşorat mai mult 
sau mai puţn, după cum gâtui lipseşte total, sau e numai 
diminuat. 

Descrierea mai detailată a furburărilor, constatate atât 
clinic cât şi radiologic, permit dealtcum să distingem după 

Klippel şi Fei! 3 varietăţi de malformaţiune, cu o serie de 
tit:. uri intermadiare, fiecare însă prezentând totdeauna triada 
clasică mai mult sau mai puţin netă. 

Tipul 1. tip veritabil al oamenilor fără gât, caracterizat 
prin gradul maximum de reducţie numerică şi sudura inter· 
vertebrală, neinteresând decât coloana cervicală, coas!ele 
urcă până la baza craniului (torax cervical) spina bifidă 

cervicală superioară mergând până la craniu, capul e drept ' 
deobiceiu, însă foarte înfundat între umeri (malformaţiune 

accentuaiă, vizibilă la radiografie). 
Tipul Il. tip atenuat intermediar, reducţie numerică ne

inleresând decât una sau două vertebre, deci aici leziunea 
anatomică de mai mică intensitate, corespunzând o atenuare 
paralelă a simptomelor clinice; implantarea joasă a părului 
mai putin accentuată decât la tipul 1.; gâtui scurtat cu partea 
inferioară lărgită, capul deobiceiu înclinat, limitarea variabilă 
a mişcărilor; in afecţiunile de acest tip se găseşte cel mai 
des occipitalizarea atlasului şi alte turburări morfologice. 

Tipul III. unde îngrămădirea şi reducerea vertebrală 
se întinde pe intregul rachis - telescope a lui Bar - mal
formaţiuni foarte pronunţate, putând coexista cu alte anoma
lii ale scheletului, sau a corpului, cel mai des incompatibile 
cu viaţă şi unde aparţin feţi şi monştrii (unde leziunile de
termină moartea precoce). 

Diagnostic uşor în cazul tipului 1., poate fi impus în 
tipul II. cu morbul lui Pott suboccipital, torticolis congeni
tal, traumatisme vechi, etc., pe cari le vom trata mai pe larg 
la capitolul diagnosticului diferenţiat al sindromului,· cu alte 
afecţiuni similare ale coloanei vertebrale cervicale. 

Occipitalizarea at1asului. E important de a aminti 
occipitalizarea atlasului, sau sindromul lui Berlolotti, cum e 
denumit în mod obişnuit, care adeseori însoţeşte sindromul 
tipului 1. pur, venind să complice simptomatologia, contri
buind de a forma cum am amintit deja, malformaţiunea ti
puluţ II. 
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Pentru descrierea clară a sindromului Bertolotli este 
util. de a distinge manifestaţiunile pe c.ari le putem găsi, in 
două grupuri : 

1. De o parte clinic se constată: cel mai des un tor-
ticolis osos congenital. Acesta este adevărat, mai ales eând 
fuziunea atloido-occipitală este unilaterală, dar există tot

. odată într'.un fel mai rriult sau mai puţin pronunţat în cazul 
fuziunei bilaterale asimetrice, Acest torticolis se evidenţiază 
eventual prin următoarele semne: 

a) Capul este înclinat lateral. Când este asociat şi de 
torticolis mu~cular se observă o anumită rotaţie a capului. 

b) Mişcările sunt limitate, mai ales în sens lateral. 
Frecvent e dificultatea oe a deschide gura din cauza depla
sării maxilarului inferior. 

c) Semnele principale pot fi însoţite de asimetrie fa
dală, dentară şi kyfo- scolioză. 

2. Anatomic. 
a) Există totdeauna o fuziune fie totală, fie parţială a 

masselor laterale ale atlasului cu occipitalul. Această fuziune 
poate fi unilaterală, sau bilaterală. Când e bilaterală ea este în 
general mai accentuată de o parte şi produce astfel torticu· 
lisul osos. 

b) Atlasul este subţiat şi turtit. 
c) Există o rotaţie a primei vertebre cervicale în jurul 

axei sale. 
Adeseori înafară fuziunii atloido-occipitale, se găsesc 

la acelaş bolnav alte malformaţiuni cervicale, dintre cari cea 
mai deasă e axializarea (sudarea cu axisul) celei de a 3-a 
vertebră cervicală, datorită slabei mobilităţi a acestei articu
laţii, se mai poate evidenţia subţierea discului intervertebral 
C2 şi ca, sau prezenţa unei vertebre incompJect desvollată 
(hemivertebră), sau din contră o hipertrofie apofizelor trans
verse a ultimelor vertebre cervicale, sau coaste cervicale. 

Se poata spune deci,· că occipitalizarea pură a atlasu
lui e rară. 

ANATOMIA PATOLOGICA. E de remarcat că stu
diile şi piesele anatomo-patologice în ceeace priveşte sindro
mul de reducţie numerică a vertebrelor cervicale sunt rare 
(sunt numai două cazuri de autopsie: observaţia lui Klippel 
şi Fei! şi cazul lui Crouzon şi Liege). 
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Afară de autopsiile feţilor anormali făcute prin anato
miş~i, lung timp înain!ea tezei lui Feil - care a descris şi 
a creiat sindromul, - şi cari s'au mărginit simplu la o enu
meratie a malformaţiunilor, fără studiul clinic, n'a fost decât 
cazul lui Feil pe care l'am citat în istoricul acestei lucrări. 

In aceasta dare de seamă de autopsie, Klippel şi Feil 
au observat modificări la nivelul toracelui, în particular în 
ce priveşte direcţiunea coastelor, cari au fost foarte oblice. 

Spaţiile intercostale s'au lărgit, în măsură ce se înde
părtan de cap, iar aproape de acesta d.in cont:ă coastele 
s'au apropiat atât de mult, încât formau o adevărată carapace. 

La nivelul coloanei vertebrale, prezenta o curbură largă, 
cu convcxitatea posterioară, prelungindu-se până la craniu. 
Această dispoziţiune a fost complicată de o scolioză, cu con
vex.iiatea laterală stângă. 

In regiunea cervico-dorsală exista o massă osoasă cons
tituită din mai multe vertebre sudate între ele (massa cer
vico-dorsală). 

Faţa anterioară a acestei masse era netedă şi turtită, 

preze:1tând numai câteva striaţiuni transversale un început 
de diviziune vertebrală. 

Pe faţa posterioară s'a putut vedea, pe jumătatea sa 
superioară un orificiu triunghiular, larg şi oblic asemenător 

unei spine-bifide cu forma de V., cu. vârful infer:or, întere
sând întreaga regiune. Mai jos de acest orificiu s'a putut 
observa o creastă neregulată, constituită din patru apofize 
spinoase. 

Partea superioară a massei osoase cervico·dorsale, pre
zenta două suprafeţe articulare destul de rudimentare, des
tinate de a primi cele ale occipitalului." Aceasta articulaţie 
nu permitea decât mişcări de amplitudine mult redusă. 

Feţele laterale erau înguste şi arătau la jumătatea lor 
ferioare 4 articulaţiuni costale şi apofize transverse. Jumă

tatea superioară avea un canal vertebra( rudimentar situat 
deasupra originei coastelor. 

Dealtcum erau mai multe orificii neregulate, cari per
miteau trecerea rădăcinilor medulare. 

Dedesubtul massei cervico-dorsale, s'a numărat 8 ver· 
tebre dorsale normale. 

La mijlocul coloanei lombare, singurul lucru interesant 
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era, o modificare a direcţiunii apofizelor spinoase, cari tn 
Joc să fie orizontale, aveau tendinţă de a se dirija în sus.· 

Celelalle organe erau normal constituite şi nu aveau 
nici o tresătură de leziune patologică. Klippel şi Fei! con
cludeau deci la existerJţa unei malformaţiuni congenitale. 

Tot recent în anul 1928 luna Iunie O. Crouzon şi R. 
Liege au prezentat la "Societe Medicale des Hâpitaux de Pa
ris" o piesă de autopsie, care cuprindea 4 vertebre cervi
cale şi a cărui ·atlas şi axis au fost în.tim sudate. La partea, 
de tot superioară a massei osoase, datorită cu toată proba-. 
bilitatea oblicifăţii lamelor atlasului, exista un mic orificiu 
triunghiular pe care autorii îl considerau ca realizând un in
ceput de spina- bifidă. 

Este de remarcat, ca în această piesă se găsiau 5 ori
ficii pentru trecerea nervilor rachidieni la stângă, şi numai 
4 la dreaptă Absenţa turburărilor de inervaţie în timpul vieţii, 
face să ne gândim că numărul rădăcinilor erau normale, dar 
ele ar fi împrumutat o altă cale. 

PATOGENlA SINDROMULUI 

Cu ocaziunea studiului anatomic vom descrie patoge
nia sindromului însuşi, lăsând cea a complicaţiunilor ner
VJase la urmă acestei _lucrări, după descrierea simptomato
Jogiei nervoase. 

Interpretaţiunile patogenice date de diferiţi autori sunt 
în rezumat aproape toate orientate în jurul celei propusă de 
Klippel şi Fei!, după cari spina-bifida joacă un rol funda
mental in atrofia coloanei cervicale. 

Opiniunea lui "Fei! ar fi următoarea: Există inainte de 
toate, o leziune medulară congenitală, care e însoţită· de o 
dehiscenţă a arcurilor velfebrale corespunzătoare. Această 
dehiscenţă producându- se la nivelul primelor vertebre cervi
cale numai are deasupra ei arcuri vertebrale pentru a o pro
teja, a întări şi a împiedica îndepărtarea sa ; rezultă deaici 
o diminuare a rezistenţei rachisului cervical, care nefiind 
susţinut devine mai fragil. Rezistenţa sa este micşorată şi 

mai mult prin apariţia tardivă a centrelor de osificaţie cer
vicale. Punctul de osificaţie destinat corpului fiecărei ver
tebre cervicale, nu apare decât în a 4·a lună, pânăce ea se 
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începe mult mai de vreme (către a 45 a zi) în segmentele 
dorsale şi lombare. 

In urma neinchiderii arcurilor posterioare, partea ante
rioară a vertebrelor cervicale devine foarte fragilă. In acest 
stadiu, ea nu e decât preformată şi fără urmă de osificare. 
·Un traumatism, o presiune amniolică producându-se în cur
sul gravidităţii în a 3-a, 4 a luna de ex. care ar fi incapa
bilă de a împiedica desvoltarea unui rachis normal, poate 
să aibă din contră o repercursiune asupra desvollării aces
tui segment cervica 1 rău susţinut, compromijând formarea ei 
normală. . 

Aceasta este ipoteza lui Fei! şi admisă de majoritatea 
autorilor ca cea mai plauzibilă, totuşi interpretarea originei 
acestor monstruozităţi a coloanei Vfrtebrale rămâne incă 

destul de obscură. 
Congresul de Ortopedie din 1924, în frunte cu Mutel 

neaga existenţa unei spine- bifide în sindromul Klippel- Feil, 
leziunile osoase descoperite anatomic şi radiologic nefiind 
decât o simplă fisură. 

In sprijinul teoriei sale Mute! se bazează pe următo
arele 2 fapte: 

1. Leziunile osoase considerate se găsesc in regiunea 
cervicală superioară, care nu e nici de cum sediul de loca
lizare electivă a spinei bifide (ele fiind cele mai des în re
giunile dorso-lombară şi sacro-lombară). 

2. Absenţa turburărilor nervoase şi leziunilor cutanate 
e cu totul surprinzător într'o malformaţiune aşa de impor
tantă şi cu desordini osoase aşa de considerabile. 

Primei obiecţiuni e uşor de răspuns după Ch. Mougin: 
dehiscenţa nu se vede, găsindu-se într'o regiune greu de 
radiografiat (deci spina bifida ar fi mai frecventă. în regiu
nea cervicală, însă e greu de pus în evidentă) şi numai 
examenul anatomic ar putea s'o descopere. (Piesele anato
mice sunt rare, iar cele două cazuri autopsiate a lui Klippel
Feil şi Crouzon-Liege au prezentat spină- bifidă). 

Spre a răspunde la a 2-a obiecţiune, Mougin arată că 

tntr'un caz a lui existau turburări cutanate (şi după el im
plantarea joasă a părului, care este unul dintre simptomele 
cele mai constante ale sindromului, ar putea fi într'u oare
care măsură asimil1 11i hipertrichnzei t>xlstenf€' a r~giunii sa• 
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crat·e în c~rsul unei spine bifide), iar complicaţiunile de or:.. 
din neurologic, negate de Mutel, există in realitate la sin
dromul Klippel-Feil: 

STUDIUL RADIOLOGIC AL SINDROMULUI 

In prezenţa unui individ având câteva semne clinice, 
mai mult sau mai puţin nete, cari ne fac să ne gândim la 
sindromul Klippel-Feil, trebue dacă vrem ~ă punem un diag~ 
nostic sigur să procedăm la un examen radiografie apro
fundat. care trebue să cuprinpă un anumit număr de radio
grafii obţinute în diferite poziţiuni ale individului. 

Se va face mai întâiu o serie de radiografii de an
samblu ale coloanei cervicale: 

1. O radiografie făcută îrt" poziţ:une anterioară oblică 
dreaptă sau stângă va permite mai întâiu de a localiza se
diul exact a leziunii (Technica: Individul in decubit dorsal, 
capul rotat la dreapta sau Ia stângă, raza normală trecând 
prin a 5-a vertebră cervicală). . 

2. O radiografie făcută în poziţie antero-posterioard 
(Technica: hidividul in decubit dorsal, capul în iperexten
siune, raza normală trecând prin l·a vertebră dorsală). Ace
astă radiografie va da o vedere de ansamblu a gâtului şi 

părţii cele mai inalte a toracelui individului şi va permite 
de a ne da seamă foarte net de poziţia primelor coaste, de 
raportul lor cu claviculele, de prezenţa unui torace cervical. 
Ea va arăta existenţa unei scolioze mai mult sau mai puţin 

accentuată. In fine se va putea vede mai mult sau mai ·pu~ 
ţin net, după cazuri, îngrămădirea, condensarea vertebrelor 
cu diminuarea numărului lor şi fuziunea lor complectă sau 
parţială. 

3. O radiografie făcută în poziţiune laterală: (Technica : 
Individul în decubit lateral drept sau stâng, capul ridicat, 
umerile şterse Ia maximum, raza normală trecând Ia nivelul 
lobulului urechii). Această radiografie va da o vedere a bazei 
craniului şi a coloanei cervicale, ea va permite de a con· 

· stata ca şi precedenta şi chiar într'un mod mult mai clar. 
diminuarea numărului vertebrelor cervicale sudate cel mai 
des inh:'o inassă osoasă, înglobând câte odată una sau 2 
vertebre dorsale; masse osoase la cari s'ar putea distinge 
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striaţiuni puţin clare, totuşi îndicând separaţiunea diferitelor 
vertebre. Se va constata deasemenea sudura apofizelor spi
noase, cari nu vor pu.tea fi numerate decât foarte greu. Ace
astă radiografie va arăta dealtcum, cifoza bazilară, consti
tuită printr'o scoborâre foarte vizibilă a solzului occipitalu
lui şi a fosei cerebeloase posterioare. · 

Remarcă: Această radiografie adeseori e dificilă de-a 
o obţine convenabil din cauza scurtimii gâtului individului. 

Vom face apoi o radiografie localizată despre alias, 
axis şi a 3-a vertebră cervicală. 

4. Această radiografie e făcută în poziţie inter-moxilară. 

(Technica: Individul în decubit dorsal, capul şi gâtui imo
bilizat, maxilarele larg îndepărtate, menţinute printr'un dop, 
raza normală trecând prin orificiul bucal) ne va permite de 
a vedea primele două vertebre cervicale, mai mult sau mai 
puţin contopite, apoiiza odontoidă, articulaţiunea axo-atlan
toidiană cu cei doi condili occipitali; câteodată o occipita
lizare coexistentă a atlasului ne va permite de a ne da 
seamă de prezenţa unui orificiu triunghiular cu baza supe
rioară, limitat prin creasta apofizelor spinoase şi care pare 
a se deschide apropiindu-se de baza craniului. 

Acest orificiu câte-odată e greu de descoperit, fiind 
ascuns în parte prin baza craniului (am văzut poziţiunea sa 
foarte înaltă) şi ascuns deasemenea prin extremitatea supe
rioară, a toracelui cervical. Totuşi se reuşeşte de a-1 ob
serva, cel mai des ca o crepătură clară transversală, sco
bită mai mult sau mai puţin la nivelul marginei sale inferioare. 

Acest orificiu, care în observaţia primitivă a lui Klippel 
şi Fei! se comunica cu gaura occipitală şi centrii nervoşi, nu 
poate fi considerat decât o spină bifidă cervicală. 

Remarcă: Această radiografie intermaxilară câte odată 
e foarte dificilă de obţinut în mod corect şi necesită adeseori 
mai multe încercări şl aceasta din cauza cifozei bazilare şi 

indepărtării grele a maxilarelor. Decă nu se obţine un rezul
tat satisfăcător, trebue procedat la o altă metodă, preconizată 
de Lupo şi Hirtz şi anume: 

Proecţiunea axială a bazei craniului (Technica: indivi
dul şezând în poziţie joasă apropiat patului radiografie, men- . 
tonul este rezămat pe această masă, raza normală trecând ' 
prin vertex, având un unghiu de incidenţă aproximativ de 
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t5o. expunere foarte scurtă intensitatea înallă). Această ra
diografie ne va da - făcută convenabil -- baza craniului 
fiind orientată paralel planului mesei, o vedere netă a atla
sului, a axisului şi a articulaţiunilor corespunzătoare. 

In fine pentru a nu comite eroare in numerarea exactă, 
în felul obţinerii unei formule vertebrale riguroase, va fi bine 
de a face o radiografie a coloanei lombare şi una a coloanei 
dorsale. 

Remarcă de technică: Fei! recomandă de a întrebuinţa 
technica lui Bertolotti pentru obţinerea radiografiilor reglunei 
cervicale. Să se plaseze focu3ul ampulei : 

u) La o distanţă de 45 cm. ptr. radiografiile localizate 
b) " " " " 70 " " " de ansamblu 

de a face expuneri rapide de 1 până 4 secunde întrebuin-
ţând o intensitate forte (30-40 miliamperes. Scânteia echi
valentă de 7-10 cm.), de a nu întrebuinţa ecrane întăritoare. 
Natural, se va micşora timpul expunerii Ia copiii-

DIAGNOSTIC RADIOLOOIC 

Numai prin studiul radiologic făcut după regulele mai 
sus descrise, s'ar putea într'adevăr identifica "sindromul de 
reducţie numerică a vertebrelor cervicale" şi de a stabili un 
diagnostic .sigur. Radiografiile precedente, convenabil inter
pretate vor permite evitarea confuziunii -atunci când simp
tomele clinice vor fi mai puţin caracteristice - cu o altă 
malformaţiune congenitală, cu o leziune osoasă sau cu o urmă 
de maladie osoasă vindecată sau neevolutivă : morbul lui Pott 
suboccipital. 

In practică se va face diagnostic diferenţia! cu: torticu
Usul muscu'ar şi mai ales cu cel osos şi cu morbul lui Poti 
suboccipifal, rachitismul şi toate spondilitele (reumatice şi 

traumatice) fiind uşor eliminate printr'un examen clinic atent. 
Se va distinge deasemenea, foarte comod, ridicarea 

congenitală a unui, sau ambelor omoplaţi. 

1. Torticolis congenital 

a) Starea de contracţie a muşchilor gâtului (sterno- clei .. 
do-masloidianului în speţă) şi integritatea schelelului coloanei 
vertebrale perfect normale, pe care radiografia ne va permite 
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de a o constata, ne va face să diferenţiăm net torticolisul 
congenital muscular. 

b) Pentru torticolisul osos, singură radiografia va fi, care 
va arăta cel mai des o occipitalizare a atlasului, cauza cea 
mai frecventă a torlicolisului osos şi va putea face diagnos
ticul. O radiografie executată în poziţie intermaxilară va face 
vizibilă o sudură, mai mult sau mai puţin complectă a uneia 
din massele laterale ale atlasului cu condilul corespunzător 
la occipitalului şi aceeasta pe partea înclinării capului. 

Câte-odată cele două masse laterale vor părea sudate 
la cei doi conditi, dar în mod inegal. In. fine, altădată, ra
diografia va descoperi existenţa unei hemivertebre, sau a 
unei suduri laterale a corpului, celor două vertebre vecine, 
altă cauză mai rară a torticulisului osos. 

Remarcă: Toriticolisul osos prin occipitalizarea atlasu
lui ar putea coexista cu sindromul studiat şi aceasta destul 
de frecvent. 

II. Morbul lui Pott suboccipital 

Diagnosticul cu morbul lui Pott suboccipital vindecat 
va fi adeseori mai dificil. Deficienţa mijloacelor clinice va 
explica numeroasele cazuri ale sindromului studiat, cari n'au 
fost recunoscute şi cari au fost luate pentru cazuri de mor
bul lui Pott vechi vindecate. 

Interogatorul bolnavului, antecedente'e sale personale, 
data apariţiunii diformilăţii, care pentru sindromul datează 

dela naştere, vor fi de mare ajutor, dar numai examenul ra
diologic va permite să evităm toate erorile, sau cel puţin le 
va reduce Ia un număr infinit de mic. 

Ca şi în cazul de reducţie numerică a vertebrelor, ra
diografEle vor arăta în cazul morbului lui Pott suboccipital, 
o îngrămădire, o condensare a unei sau mai multor vertebre 
cervicale mai mult sau mai puţin sudate între ele, prin pro
cesul de vindecare, dar nu se va putea vedea crepătura s·mp· 
tomatică a unei spine bifide cervicale şi vertebrele se vor 
putea totuşi mai uşor diferenţia unele de altele. 

In tot cazul examenul radiografie: cu mai multe radio
grafii în diferite poziţiuni trebue riguros executat. 
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DlAONOSTIC DIFEimNŢiAL 

bacă cliniceşte s'a putut confunda timp îndelungat sin
dromul Klippel-Feil cu morbul lui Pott cervical (subocci
pital), se pare, că caracterele clinice, însofind sindromul de 
reducţie numerică a vertebrelor cervicale ar fi suficiente pen
tru a distinge imediat complicaţiunile nervoase de cele ale 
morbului lui Pott suboccipital. Acesta din urmă se traduce 
în imensa majoritate. a cazurilor printr'o paraplegie sau tetra
plegie spastică, Ia care pe de o parte puncţiunea Iombară 
ne-arată semnele obişnuite ale compresiunii medulare, sau a 
pachimeningitei, pe de altă parte radiografie permite de a 
distinge imediat diagnosticul. 

Puncţiunea lombară în sindromul de reducţie numerică 

asociându-se cu manifestaţiuni nervoase, arată un lichid nor
mal şi caracterele radiografice se opun celor ale spondilitei 
tuberculoase. Congenitalitatea, absenţa durerii chiar la miş

cările capului, uşurează diferenţierea. 
Diagnosticul diferentia! adeseori se impune şi va fi mai 

dificil faţă de un morb a lui Pott suboccipital vindecat. 
Semnele clinice fiind insuficiente, multe sindrome de Klippel
feil n'au fost recunoscute şi ·au fost luate drept ca morb a 
lui Pott suboccipital vindecat; Aici deasemenea lângă simp
tomatologia clinică, luând în considerare toate împrejurările, 

complectate cu examenul radiologic - de o importanţă co
vărşitoare - vor lumina diagnosticul. 

In rezumat, diagnosticul e uşor în cazul tipului 1., poate 
fi impus in cazul tipului Il. cu morb a lui Pott suboccipital, 
dar lipsa durerii în general, lipsa simptomelor nervoase, lipsa 
contracturilor musculare, pe de altă parte, diformilatea con
genitală, evoluţia, triada clinică şi anatomică, radiologia (a 
cărei descriere am văzut-o la capitolul diagnosticului radio
logic) permit totdeuna diagnosticul. 

· In ceeace priveşte occipitalizarea atlasulul, sau pre-
zenţa unei hemivertebre, pentru aceasta afară de morbul lui 
Pott suboccipital, pentru care semnele de diferenciere enu
merate pentru sindromul lui Klippel· Feil sunt deasemenea 
valabile, trebue să mai facem diagnosticul mai ales cu tor· 
ticulisul osos congenital. 
. . Un. semn important rezidă în vârsta de apariţie a tor·· 

hcohsulut osos, care acompaniează deobiceiu fuziunea atloido· 



occipitală. Intr'adevăr, deşi malformaţiunea ar fi congenitală, 
este rar ca torticolisul să există la naştere (deobiceiu apare 
mult mai târziu la vârsta de 6-10 ani). Semnele radiolo
gice ce clarifică diagnosticul le-am văzut la capifolul diag
nosticului radiologic. 

Nu este aşa, cu torticolisul congenital muscular, care se 
manifestă obiectiv~câteva săptămâni după naştere prin contrac
ţia muschilor gâtului, mai ales a sterno-cleido-mastoidianului, 
iar mai târziu se caracterizează prin rigiditatea invincibilă a 
sterno-cleido-mastoidianului, ţinuta vicioasă şi caracteristică 

a capului - radiografia, care arată integritatea scheletului 
coloanei vertebrelor cervicale - diagnosticul este mai difi
cil când torticolisul se datoreşte unei sinostoze a celei de a 
2-a cu a 3 a vertebră cervicală, sau a mai multor vertebre. 
In fine în cazul inclinării capului în sindromul de occipitali
zare este important de a nota lipsa durerii. 

Mai rar, se mai impune diagnosticul cu rachitismul, 
spondilitele reumatismale şi fraumatice sau maladia lui Kiim
mel, însă toate sunt uşor eliminate prin anameză şi exame
nul clinic amănunţit. 

In toate cazurile, cum am mai amintit, mijlocul de diag-
nostic, cel mai eficace este de sigur cel radiologic. Totuşi 
dat fiind necesitatea de a lua clişeurile, făcâ.nd ca bolnavul 
să- şi deschidă cât se poate de larg gura ŞI dificultatea da
torită limitării n1işcărilor maxilarului inferior, mai ales Ia in
divizi unde sindromul lui Klippel- Feil este asociat de fuziu
nea atloido-occipitală (cifoză bazilară), face, ca preciziunea 
obişnuită a radiografiei să fie mult diminuată. 

Sindromul lui Klippel- Fei! şi occipitalizarea aflasului 
(aceasta din urmă mai adeseori însoţeşte· şi complică deobi
ceiu simptomatologia sindromului Klippel-Feil şi e mai rar 
cea pură) se apropie dealtfel mult între ele, fuziunea atloido
occipitală putând da aspectul clinic al omului fără gât. (Vezi: 
aliniatul occipitalizarea atlasului). 

Aceasta este evidentă mai ales în următoarele eventua-
lităţi : . . . f 

OccipitaiJzarea atlasulUJ e acompamată recvent de o 
altă malformaţiune a coloanei cervicale, care în anumite îm· 
prejurări poate imita sindromul Klippel· Feil pur. Ar fi vorba 
de fuziunea parţială sau totală a celei de a 2-a şi a 3 a 
vertebră cervicală. 
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Dealtcum, în cazul, unde sudarea e parţială una dintre 

vertebre în aeneral a 3-a poate fi redusă la o vertebră foarte 
turtită ;i rudlmentară, a cărei "asimilare a~ială" (~er!olotti) 
ne-ar putea face să ne gândim la o reducţ1e numenca. Ace
asta se poate produce cu atât mai uşor, căci absenţa discu
rilor intervertebrale şi sudarea atloido-occipitală reduc înăl
ţimea gâtului şi tind de a da individului care prezintă ace
astă malformaţiune, semnele clinice cari constituesc sindro-
mul Klippel-Feil. _ 

Nu este mai puţin adevărat, că în cazul, când occipi
talizarea atlasului se complică cu sudura celei de a 2 a ver
tebră cervicală cu a 3-a, ne putem găsi in fata unui "om 
fără gât". 

OBSERVAŢIUNI CLINICE 

Redăm câteva observaţiuni publicate atât în ţară, cât şi 
in străinătate, de mai mulţi autori. 

Primul caz clasic descris în mod detailat de Klippel 
şi Feil, l'am văzut, în ceeace priveşte studiul clinic şi ra
diologic la cap. de istoric al acestei lucrări, iar datele refe
ritoare la autopsie, la cap. de anatomie patologică. 

In clinicele din puj, a fost descris un singur caz de 
către DI. Prof. Urechia şi Dr. Bumbăcescu şi publicat în 
Clujul Medical {Maiu 1933) ce-l redăm după cum urmează: 

Un caz cu sindromul lui KlippeJ-feil. 
Un bolnav de 21 ani, necăsătorit, plugar din Târnava

Mică. 

Antecedentele heredo-colaterale şi personale fărâ im
portanţă. 

BolnavuL are aspectul unui om fără gât. Gâtui este 
scurtat, capul repauzează pe torace şi e înfundat între umeri· 
iar toracele urcă până la baza craniului formând un verita~ 
bil torace cervical. 

. Părul. ca~ului, posterior, este implantat jos până Ia Ii
mtta supenoara a spatelui. 

Se. con.stată o cifoză dorsală superioară. 
M1şcănl~ ~e laţeralitaţ~ şi torsiune ale capului, bolna

_yul 1~ face hm1ta! Şt cu dthcultate, pe când cele dinainte 
mapo1 le .face ~at bine şi cu uşurinţă. 

Rad1~graf1a coloan~i vertebrale arată următoarele: 
· ~a mvelul coloanei. cervicale se constată o reducere 

numencă a vertebrelor, fiind în număr de 5. 
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Radiografia, antero- posterioară arată un rachischisis la 
nivelul vertebrei IV. cervicale şi la nivelul primelm trei dorsale. 

Radiografia coloanei dorsale, din profil, nu arată ver
tebra cuneiformă, ci condensări la nivelul suprafeţelor inter
vertebrale a corpilor vertebrelor. Aceste suprafeţe sunt uşor 
neregulate. Leziunile se aseamănă, până la un punct cu cele 
descrise în cifoza adolescenţilor, sau în boala lui Scheuermann. 

La nivelul sacrului nu se observă rachischisis. 

Observaţia 0-nei Petrescu-Poissonier. 
· {în teza Poisonnier 1922.) 

Sindrom de reducţie numerică a coloanei cervi
cale, fără occipitallzarea atlasului. 

Bolnava M L. in vârsta de 37 ani, întră în spital 
pentru facere. 

Aspect caracteristic al malformaţiunilor cervicale. Capul 
puţin fixat şi .deviat spre partea stânga. . 

Gâtui foarte scurtat dela naştere. Nici o antecedentă . 
patologică, afară de bronşite frecvente iarna. 

Părinţii morţi în. vârstă de 70 ani. 
Cei 6 fraţi şi surori sunt normali conformaţi şi sănătoşi. 
BJinava însăşi e mama a 3 copii sănătoşi, normal con-

formaţi. 

Examen clinic : 

Aspect: capul înclinat la stânga, afectează tipul torţico
lisului osos. Această deviaţie se exagerează la anumite miş
cări {şi bolnava e capabilă de a o reduce în parte). 

Se pare deci, că torticulisului osos, i se adaugă o con
fractură a sterno-cleido-mastoidianului, care în anumite mo
mente măreşte deviaţia. 

La palpare: Se notează o contractură a fascicolului 
principal a sterno cleido-mastoidianu/ui. Pielea gâtului, îna
intea pare putin înstinsă ca· şi· cum pielosul ar fi contracturat 
în mod permanent. 

Celelalte semne sunt cele ale sindromului K!ippel-Feil. 
Radiologic: Nu se numeră decât 5 vertebre cervicale. 
Primele două verlebre cervicale sunt aproape normale. 

Următoarele 3 sunt sudate formând un bloc osos. Ultimele 
două, sunt în special diformate, foarte înalte de o parte, 
foarte condens'lte de altă parte, seamănă vertebrelor conei
forme. 

Există un început de torace cervical şi de cifoză bazi
lară. Probabil, spina bifidă nu este prezentă. Malformaţiu
nea îşi are sediul unic, în regiunea cervico· dorsală superioară. 

Formula vertebrală este următoare: 4 sau 5 V. C. +-
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12 V. D. + 5 V. L. Este deci un caz de sindrom Klippel-

Feil tip. Il. ( bl' t V • p . Observaţia lui Paul Rebierre, p~ 1ca a mv resse 
Medicale 1923.) cu bogata sim~tomat_olo~Ie nervoasa, e de
scrisă în cadrul capitolului mamfestaţlllmlor nervoase. 

Observaţiunea lui Sica~d şi Lermoyez: Sindromul 
Klippei-Feil. (Revue Neurolog1que 1923). . 

Bolnavul are gâtui scurtat. .Capvul î~fu~~at între umen. 
Părui are o linie de împlantare JOasa. M1şcanle laterale ale 
capului sunt limitate cu 3/4 aproximativ. · 

De 2 ani dela prezentarea sa la servici~! spit~li~esc, 
este atins de o hemipareză a membrelor supenoare şt wje
rioare drepte. Această afecţiune evoluează în puseuri succe
sive, prezentând între ele perioade de acalmie mai mult sau 
mai puţin lungi. 

Prof. Froelich: Un caz de sindrom Klippel-Feil (1925). 

A. în vârstă de 3 ani, este internată în clinică. Părinţii 
au observat dela naşterea ~a scurtimea gâtului. A început 
să umbe la 15 luni. · 

Mişcările gâtului sunt limitate. Extensiunea poate fi 
exagerată', dar flexiunea este împiedicată, rotaţia este impo
sibilă. Gâtui e foarte scurt şi capul pare direct implantată 
pe torace. 

Implantarea părului scoboară foarte jos, pe sp'ate între 
cei doi omoplafi. In plus există o ridicare a celor 2 omo
plaţi. Se constată o uşoară cifoză dorsală. Inteligenţa copi
lului este puţin în întârziere. Pe radiografia antero-posterioră 
nu se remarcă decât ultima vertebră cervicală, a cărei apofize 
laterale sunt hipetrofiate. Primele vertebre sunt greu de di
ferenţiat; ele par sudate într'un bloc . 

. ~ceste trei si~p!ome: scurtimea gâtului prin absenţă 
parţ1ala sau contopirea vertebrelor cervicale, ridicarea conae
nitală a om?plaţilor şi implantarea părului pe spate, s~nt 
pa~ogn~omon~cev pentru malformaţiunea congenitală a omului 
făra gat. Exista deallcum o spină bifidă a ultimelor vertebre 
cervicale şi a primelor dorsale. 
. Ridi_carea. celo~ d~i. omoplaţi nu fmpiedică aici mişcă-

nle umenlor ŞI copila !ŞI poata încheia cele două mâini dea
supra capului său. 

Si~gurul trata~ent pe c~re l'am instituit a fost purta
rea une1 salb~ (coheră) _de pl_ele,. cu extensiunea progresivă, 
pentru a susţme capul ŞI a-1 1mp1edeca de a se apropia mai 
mult de torace. . 
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MANIFESTAŢIUNI NERVOASE IN SINDROMUL 

KLIPPEL-FEIL 

Este destul de surprinzător, că în studiul atât de do-
. cumentat, ca teza lui Feil, să nu se găsească afară de ob-. 
servaţiuni originale, sau celor datorite lui Bertolotti, nici o 
descriere detailată despre manifestaţiunile, cari pot asocia 
aceste malformaţiuni vertebrale. 

Intr'adevăr, dacă se consideră importanţa adeseori 
foarte mare a leziunilor anatomice, mai special prezenţa 
foarte frecventă a unei spine bifide, s'ar putea aştepta pre
zen t3. unor turburări nervoase întinse şi grave. S'ar putea 
presupune, că cel mai des aceste turburări nervoase apar 
târziu. 

lntr'adevăr, consecinţele statice sau patologice ale va
riaţiunilor rachidiene se accentuează încetul cu încetul. In 
tot timpul copilăriei, elementele vertebrale sunt puţin volu
minoase şi cartilaginoase. Pe măsură ce vertebrele se osi
fică, malformaţiunile devin mai nete şi pot întreţine deci 
apariţia accidentelor nervoase. Aşa dar nevritele datorite 
coastelor cerv:cale sau sacralizării, nu se manifestă adese
ori decât după 25 de ani. Scoliozele congenitale nu sunt 
adeseori apreciabile, decât în timpul pubertăţii. 

Sicard şi Lermoyez au publicat două cazuri pe cari 
le-au apropiat sindromului Klippel· Feil. Radiologic caracte
ristica lor a fost o occipitalizare a atlasului şi o axializare 
a celei de a 3 a vertebră cervicală şi clinic o distrofie ostea
musculară cervico toracică de origină congenitală de tip 
pseudo· miopatic. 

Intr' un articol publicat în "Presse Medicale" Paul 
Rebierre are meritul de a insista mai particular asupra ma
nifestaţiunilor nervoase cari pot acompania sindromul lui 
Klippel- Feil. In acest caz, studiat cu multă grijă. autorul a 
putut observa între altele, semne nervoase: hiperestezia vă
I ului palatului, o hemiatrofie linguală dreaptă cu deviaţia 
Iimbei înspre dreapta, o largă zonă de anstezie a tegumen-
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telor regiunei umărului, dela baza. gâtulili şi din re~iunea 
claviculară stângă; paralizia coardet vocale ?repte; mat mu.lt, 
individul prezenta turburări ale sistemului neuro-veget~hv: 

. După acest caz, un mare nu~ăr de ~Ite ?bserv_aţ!Unt 
au fost publicate, totuşi puţini auton au evtde~ţtat a.cctdente 
nervoase. Unii spuneau clar, că examenul rad10logtc a fost 
negativ, iar alţii nici nu-le amintesc de loc. . 

Oricum ar fi, . manifestaţiunile nervoase, can .se d~to
_resc sindromului Klippei-Feil, trebuesc cercetate şt destgur · 
de multe ori sunt prezente. 

Ne pare just, că pentru manifestaţiunile nervoase, ob-
servate în cursul malformaţiunilor rachisului cervical în par
ticular de reducţie numerică a vertebrelor şi de occipitaliza
rea atlasului, trebue să considerăm 3 mari tipuri de mani
festaţiuni: 

A) Unele datorite /eziunilor . medul are concomifenfe, şi 
mai particular spinei bifide cervicale. 

B) Altele, daforite compresiunilor nervilor dela baza 
Claniului sau a rddăcinelor cervicale. 

C) O a treia grupă, datorite prezenţei leziunilor con-
genitale concomitenfe. 

D) Ultimele sunt datorite, probabil unor puseuri reac-
ţionare ale unui eredo·sifilis medular. 
· A) Manifestaţiuni neurologice ale unei spine bi
fide asociate. E vorbă, de manifestaţiuni, în cari leziunea 
spinală pare primitivă, sau asociată malformaţiunii vertebrale, 
după cum se admite una sau alta din patogenie. 

Pierre Marie şi Uri îil legătură cu două cazuri de 
spina-bifidă cervicală publicate în anul 1913 au precizat 
turburările nervoase, cari pot fi cauzate prin prezenţa aces
tei afecţiuni. 

Intr'unul dintre . aceste cazuri, o quadriplegie, apărută 

la vârsta de 46 ani, constituia unica manifestaţiune a spinei 
bifide. In celălalt caz, apărea, însă tot foarte tardiv, o pa
raplegie brachială sensitivo- motrică şi o nevralgie occipitală. 

Leri atrage atenţiunea asupra anomaliilor combinate 
ale rachisului cervical şi a măduvei, susceptibile de a ex
plica anumite sindrome motoare câte odată tardive. 

Tot în acest grup întră cazul publicat de Sicard şi 

Lermoyez. E vorbă de un bolnav, prezentând aspectul "omului 
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fără gât." Leziunile vertebrale se acompaniau de o hemi
pareză evoluând în puseuri. 

E posibil că aceste turburări să fie datorite unei spine 
bifide oculte. Apariţia tardivă pledează îndeajuns, în favoarea 
acestei presupuneri. 

Totuşi, observaţiunea nu dă radiografia leziunilor cer
vicale, pe cari noi nu le cunoaştem decât prin descripţia 
clinică şi spina bifidă nu se găseşte menţionată. 

Ne pare mult mai logic de a admite, ca această hemipa
reză este datorită unei leziuni medulare asociate, eventual 
unui fenomen de compresiune laterală a măduvei, compre- . 
siune uşoară care explică intermitenta procesului hemiparelic. 

B) Compresiunile nervoase şi radiculare pot in
teresa nervii cranieni, rădăcinile rachidiene şi simpaticul: 

Intr'adevăr s'a putut observa zona de anestezie cuta
nată, corespunzânrl teritoriului sensitiv al metamerului ca şi 

eventual (4. Aceste leziuni se explică uşor prin condensarea 
şi sudura corpurilor vertebrale celor de a 2· a, 3- a şi a 4· a 
vertebră cervicală. 

Deasemenea prin o compresiune radiculară, în cazul 
observat de Paul Rebierre du când la o degenerescenţă a anas
tomozelor între ultimele două rădăcini cervicale şi ganglio
nul cervical inferior, se poate explica sindromul Claude 
Bernard-Horner. 

Hemiatrofia linguală dreaptă, paralizia coardei vocale 
stângi şi a părţii stângi a vălu)ui palatului, pot fi deaseme
nea explicate prin turburări de compresiune. 

Există o Iezi une destructivă a hipoglosului drept. 
Vago· spina'ului i-se atribue paralizia vălului pa'atn!ui 

şi a faringelui. 
Paralizia coardei vocale este datorită aceleaşi leziuni. 
Aşa dar în cazul descris de P. Rebierre ne aflăm în 

prezenţa unui tablou complex. care asociează sindromul lui 
Avellis : paralizia jumătăţii v?,lului palatului şi a acordei vo
cale corespunzătoare, cu o hemiatrofie Iinguală de partea 
opusă. 

. Nu poate fi vorba de leziuni bulbare asociate malfor
maţiunilor vertebrale. O tromboză în teritoriul arterei cere
beloase inferioare şi celei posterioare ducând la un sindrom 
retro· o li var n'ar explica bilateralilatea Iezi unii. 
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0 cavitate siringomielică ar fi mai plauzibilă, sau o 
malformaţiune bulbară, probabil asoci~tă ~ist~o!!ei vertebr~le · 
ar da vreosimil turburări piramidale ŞI dJsociafia caracteris-
tică a sensibilităţii. . . . V 

Ar fi mai acceptabil compresiunea mlra- rach1d1ana 
a rădăcinilor medulare a spinalului şi malformatiunea bazei 
craniului ducând Ia paralizia hipoglosului de partea opusă. 

Inf:'un alt caz (observat de Roger-Chabert) sindro
mul lui· Aran-Duchenne poate fi datorit unei compresiuni ra
diculare a teritoriului O drepte (dar aici noţiunea de speci
ficitate face să admitem că e vorbă de o poliomelită ante
rioară supraadăugată). 

Tot abolirea reflexului de contracţie a sterno-cleido
mastoidianului poate fi explicată printr'o compresiune radi
culară anterioară sau posterioară, întrerupând Ia acest nivel 
arcul reflex. 

Pe de altă parte există o compresiune radiculară cu durere. 
Fenomenele dureroase sunt cele mai dese şi datorite 

compresiunilor rădăcinelor posterioare cu simptomatologie 
obiectivă şi adeseori numai subiectivă. 

Această compresiune poate fi tradusă prin furnicături şi 

de multe ori aceste turburări nu pot fi explicate printr'un 
substrat anatomic net. 

Altădată însă, iritaţia rădăcinilor posterioare poate fi 
mult mai netă {observaţia lui Breton şi Lance) şi în acest 
caz în tot teritoriul plexului cervical. presiunea profundă 
provoacă durere şi în aceaş zonă hiperestezia cutanată e 
marcată. 

In acest caz, descris de Breton şi Lance se provoacă 
deasemenea durerea prin percuţiunea apofizelor spinoase cer
vicale (mai ales celei de a 2-a şi a 6-a). 

Radiografia arată, că toată coloana cervicală până la 
cea a 6·a inclusiv, este atinsă de procesul patologic. 

La un bolnav a lui Roger şi Astier, compresiunea nu 
se traducea prin nici un sindrom 'obiectiv, numai în durerile 
intense şi spontane, iradiând în domeniul plexului cervical şi 
re~eşfeptate prin mobilizarea gâtului şi presiunea apofizelor 
spmoase. Contrastând cu aceasta intenzilate examenul sen
sibilitătii obiective şi reacţiunile electrice n :a arătat nici o 
atingere a plexului cervical sau brachial. 
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C) Manifestaţiuni nervoase cu leziuni congenitale 
concomitente. 

In acest caz, manifestaţiunea patogenică iniţia:ă a pro
vocat o alteraţie înteresând nu numai rachisul cervical, dar 
şi rachisul lombo-sacrat cu sau fără manifestaţiuni de spină 
bifidă. Poate să existe în cazul publicat de Sicard şi Ler
moyez, o aplazie congenitală a marelui pectoral, unui mare 
număr de fa 5cicole a sterno-cleido- mastoidianului şi a tra
pez ului inferior. Se poate întreba, dacă aici, n'ar fi vorbă 
de o malformaţiune paralelă cu a rachisului cervical, 

Simetria Ieziunii, reactiunile electrice, permit de a eli
mina toate turburările radiculare. 

Massa musculară întră în domeniul miopatiilor. 
Ea impune toate problema acestei ultime afecţiuni şi 

mai ales, a celei, încă obscură, a turburărilor desvoltării 

osoase şi musculare. 
D) Manifestaţiuni nervoase, datorite probabil unei 

heredo-sifilis medular. 
In acest grup găsim cazul observat de Cornil şi Wol

gesinger, la care o amelioraţie a turburărilor motoare para
plegice părea fi ajunse printr'un tratament specific, putându·ne 
gândi la un heredo-sifilis medular, după Roger şi Chabert, 
d~şi în cazul lor, Cornil şi Wolgesinger atribuiau pareplegia 
unei spine bifide oculte. 

Dar absenţa acestei anomalii arată că I! vorbă de o 
paraplegie prin mielită şi ameliorarea printr'un tratament 
specific este un indiciu precis a vaiorii acestei ipoteze. 

Sifilisul este dovedit în cazul lui Roger- Chabert şi le
zi unea pare fi o poliomielită anterioară, atingând fascicolul 
piramidal. Aceasta este probabil o leziune a arterelor sclero
comisurale. Dealtcum Andre Levy a arătat că scleroza cor
donului alb se găseş1e de regulă în poliomielita anterioară 

si fiii ti că. 

CONSIDERAŢIUNI GENERALE ASUPRA MANIFESTA
ŢIUNILOR NERVOASE 

Am văzut aşa dar, că am avut .posibilitatea de e dis
tinge în cursul malformaţfunilor rachisului cervical mai multe 
tipuri de manifestaţiuni nervoase. 

Aceste sunt sau manifestări medulare asociate, cari pare 
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a fi datorite prezenţei fie und spine bifi~e ocul~e •. fie unei 
cauze unice heredo-sifilisul, sau par a fi turburan nervoase 
datorite, un~i influenţe directe a reducţiunii numerice ver
tebrale. 

Deci putem observa : 
a) Turburări motoare. 
b) Turburări reflexe. . 
c) Turburări sensitive(supraadăugate de mulfe on) 
ci) Turburări sfincteriene. 
e) Turburări trofice. . . 

a) Turburările motoare pot să se .prez1~te .sub dlf~-
rite aspecte, după cum e vorbă de mamfestaţJUnt de hp 
spasmodic, sau din contră de tip flasc. . . 

Noi am văzut, că a fost câte odată greu de d1ferenţ1at 
origina lor, anumite cazuri părând de a traduce p.rezenţa 
unei _spine bifide oculfe (cazul amintit a lui Cornil ŞI Wo~
gesinger), în alfe cazuri putea fi datorite, ca în observaţta 

lui Roger- Chabert unei mi elite de origină specifică. 
Oricum ar fi trebue, să reţinem un pri:n fapt, dacă 

. cumva observăm, ceeace e însă destul de excepţional, o pa 
raplegie în anumită măsură congenitală şi aceasta cel mai 
des tardiv, precum în majoritatea observaţiunilor publicate. 
cum şi în cazul lui Cornil şi Wolgesinger deja .amintit, că 
este însoţită şi de alte turburări motoare. 

Aceste din urmă se traduc fie cum am văzut, printr'o 
paraplegie spastică sau flască, fie printr'o hemiplegie, fie 
prin turburări motoare localizate în domeniul unuia dintre 
nervii cranieni, fie în fine prin parezii radiculare. 

Pentru aceste din urmă, se pare că ar interveni (cum 
au semnalat Crouzon apoi Sennec) anumite compresiuni ve
ritabile ale plexului brachial prin apofizele costiforme. 

b) Turburările reflexe: Se poate uşor înţelege prin 
expozeul schemalic făcut !Il diferitelor tipuri de turburări mo
torii, că se poate asista atât, cum e regulă dealtcum, la exa
gerarea reflexelor tendinoase în sinoromele spastice, cel mai 
des, când alteraţiunea atinge sistemul piramidal, cu prezenţa 
semnului Babinski, cât şi din contră, în anumite sindmme 
radiculare, la abolirea reflexelor tendinoase. Intre turburările 
reflexe trebue deasemenea să· încadrăm, contraclurile muscu
lare,. c~le m~i dese ale . sterno-cleido- mastoidianului, pielo
sulut ŞI apot a trapezului. 
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c) In ceeace priveşte turburările sensitive, ele pot 
fi de două feluri: 

1. Sau e vorbă de turburări subiective caracterizate , 
prin furnicături, parestezii, durere etc. 

2. Sau o serie de turburări obiective. 
d) Se mai poate nota prezenţa tu.rburărilor sfincte

riene cari pot fi caracteristice unei spine bifide oculte. 
In general, e o predominenţă la nivelul sfincterului 

vezica!. 
Cel mai des e vorbă de o disurie prin retenţie. Bol

navul e obligat de a se sforţa pentru a urina ; el are sen
saţie falsă de micţiune, mai excepţional are încontinenţă. 
Acest fenomen poate fi în legătură cu o mielită probabil 
specifică, ca în cazul lui Cornil-Wolgesinger. 

e) In fine, sindromul lui Klippel-Feil poate fi însoţit 
de manifestaţiuni trofice. 

Cele mai dese sunt fără îndoială, amiotrofiile, cari pot 
interesa cel mai des stern o· cleido-mastoidiâ'nul, trapezul in
ferior, şi marele pectoral, sau câte-odată muşchii eminenţei 
tenare sau şi muşchii limbei. 

E interesant de a nota, că în cazul lui Sicard şi Ler
moyez era chiar o amio'trofie atât de accentuată de o parte 
a sterno-cleido-mastodinianului şi a marelui pectoral, că s'ar 
fi putut întreba, dacă n'ar exista o malformaţiune musculară 
paralelă malformaţiunii vertebrale. 

PATOOENIA COMPLICAŢIUNILOR NERVOASE 

Am văzut dar simptomatologia nervoasă foarte variată, 
afectând modalităţi clinice diverse. Vom incerca acum de a 
găsi, o patogenie capabilă de a coordona intre ele faptele 
şi de a le raporta la sindromul lui Klippei-Feil. 

Am văzut deja patogenia sindromului, vom întra deci 
în studiul patogeniei complicaţiunilor nervoase. 

Fiind admis teoria lui Fei!, asupra patogeniei sindro
mului, ne găsim în prezenţa a 2 factori, cari pot ţine sub 
depedinţa lor leziunile neurologice observate. · 

1. Leziunea osoasă 
2. Spina bifidă. 
A) Leziunea osoasă : Am văzut rezultatul autopsiei 

observaţiei lui Fei! şi a lui Crouzon-Liege. Reducţia nume-
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r'cli a orificiilor de eŞire a nervilor rachidieni este interesant 
~e a nota. Ea există în cele două observaţiuni şi aceşti doi . 
bolnavi nu prezentau niciodată turburări de }nervaţie. _s·~ 
dedus deci că rădăcinile au luat o altă cale. Parea că exista 
o adaptaţi~ reciprocă a măduvei şi a rachisulu~, ~ceeace se 
poate explica prin faptul, că puncl_ele o~oasa _apara_n~ foarte 
tardiv, vertebrele oferă o slabă rezistenta relahvă, ŞI m con· 
secinţă în cursul turtirii şi conden~ării ar fi un mulaj al 
substanţei cartilagi!loase, în jurul vaselor şi nervilor, fără a 
jena în -nici un fel, funcţiunea lor. . 

Examinând piesele anatomice, nu se poate adm1te teo-
ria care ar vrea să vadă într'o J.semenea leziune rezultatul , 
unei infecţiuni acute, unei spondilite a primei copilării, ca· 
pabilă de a se redeşlepta şi a provoaca leziuni de ordin 
neurologic. Anatomia patologică nu arată nimic caracteristic 
ce se găsesc de obiceiu în procese de infecţiuni osoase. In 
aceste cazuri, probabil nu era vorbă de sindromul lui Klippei
Feil, ci probabil de altceva, un morb a lui Pott suboccipital 
vechiu, simulând sindromul Klippei-Feil. 

Dacă examinăm evoluţia sindromului de o parte, com
plicaţiunile nervoase. pe de alfă parte, vedem că în toate 
cazurile aceste din urmă apar după un interval de timp mai 
mult sau mai puţin lung. Prin urmările sale, procesul infec
ţios capabil de a crea leziunea osoasă ar fi evoluat în li
nişte, fără a leza, oricum ar fi, meningele, rădăcinile şi 
măduva. Aceasta pare dela început foarte ne probabilă, dacă 
ne gândim la intensitatea ,infecţiunii capabilă de a crea o 
asemenea malformaţiune. · 

Apariţia complicaţiunilor neurologice ar fi datorite, după 
această teorie, unei redeşteptări a procesului infecţios. Insă 
nimic, urmărind evoluţia clinică a cazurilor nu ne permite 
de a ne gândi la ea. ' 

In tot cazul, poate fi vorbă de leziuni evoluântl încet 
într'un _mod progresiv fără a atinge starea g~nerală, fără nici 
unul dmtre semnele capabile de a face să ne găndim la 0 
leziune infecţioasă: · . 

Teoriile mecanice par a fi mai satisfăcătoare Leziunea 
osoasă evoluând încet în raport cu creşterea ar f'' t • 

b-1- d . 1 poa e ca 
pa 1 a e a expliCa anumite simptome F t 1 b t • 

1 1
. _ .. • ap e e o serva e 

1n cursu sacra 1zaru celei de 5-a tombare pled - • 
1 

, eaza m ace-
aş sens. 
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totuşi, această teorie e departe, de a explica lotul şi 
în particular anumite leziuni ale fascicolului ,piramidal cari 
nu traduc o compresiune. 

Pentru explicarea acestor turburări Guillain şi Molia
ref au încercat de a le explica, prin ipoteza unei compre
siuni a arterelor colaterale metamerice ale arterelor spinale, 
compresiunea intreţinând o ischemie relativă a segmentelor 
medulare corespunzătoare şi determinând în deosebi, degene
rescenţa fascicolului piramidal. 

· Se pare totuşi, greu de admis o leziune compresivă, 
interesând numai arterele şi lăsând în tact rădăcinile rachi
diene. 

Putem deci conclude, că oricare ar fi teoria emisă, le
ziuni~e osoase în sine, nu pot fi responsabile de Ieziunile 
neurologice arătate. Fără a le nega complet, par în~ă a fi cu 
totul însuficiente. 

B) Spina bifidă. 
Leziunile neurologice în cursul spinei bifide sunt cu

noscute de mult timp şi varietatea lor e foarte mare. Autorii, 
cari au studiat aceste leziuni au formulat teorii patogenice 
bazate pe clinică, pe rezultatele intervenţiunilor chirurgicale 
şi pe embriologie. 

Aceste teorii se reduc în mod schematic la două mari 
teorii: 

Teoria mecanică. 
· Teoria congenitală. 

Teoria mecanică. Această teorie a fost învocată de di
feriţi autori (Valles şi Cotle, Wolker, Ricard etc.) şi simpto
matologia prin care se traduce, se datoreşte unei compre
siuni: 

Tumori extradurale, rezultându-se de ex. pe seama Ia
mei epitelio - seroase, fibrome, lipome, angiome, condrome 
osteome, sau tumori mixte. -

Tractusuri fibro-elastice: Spina bifida având o ten
dinţă spontană la vindecare, se formează des cicatrice, cari 
cicatrice sunt şi aderente, ce sunt formate prin resturi ale 
la mei epitelio· seroase. Ele sunt unile tubului nervos, filele
lor cari ies din el, invelişurilor scheletului înconjurător, fe
ţei profunde a pielii. Evoluţia măduvei şi a rachisului ne
fiind aceeaş, aceasta din urmă alungindu· se mai repede, se 
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înţelege ca aceste procese fibro· elastice în momentul de pu
seuri de creştere pot produce fracţiuni, întreţinând în_ urmă 
degenerescente ascendente, descendente, de unde o Simpto
matologie foarte variată. 

Dar această teorie chiar satisfăcătoare, totuşi nu ex-' .. 
plică totul şi s'a recurs la formularea unei alte teoru pato-
genice. 

Teoria congenitală. Această teorie se sprijineşte pe 
o malformaţiune congenitală a măduvei pentru a explica fe
nomenele neurologice, pe cari le observăm în cursul spinei 
bifide. Ar fi vorbă de o mielodisplazie, datorită fie unei le
ziuni de ordin siringomielic, fie leziunilor medulare, epen
dimare. Aceasta poate rămâne !atentă până la un anumit 
timp, apoi se desvoltă şi se traduce cliniceşte prin diferite 
turburări nervoase. Această mielo-displasie ar fi însoţită în 
majoritatea cazurilor de o dehiscenţă vertebrală, localizată pe 
arcul posterior a unei, sau a mai multor vertebre. (Rigondet). 

In rezumat teoria mecanică poate numai intr'o mica 
parte să explice anumite simptome ale compiesiunii radiculare. 

Teoria congenitală explică mai bine leziunile, in spEcial 
cele medulare. 

Este· deci logic, de a admite in stare actuală a cunoş
tinţelor noastre teoria mixtă, admisă de mulţi autori (Reck
lighausen, Chiray, Beck etc.), care are meritul de a explica 
după cazuri, ceeace fiecare dintre teoriile precedente, foarte 
riguroase, au fost incapabile de a face. -

Există încă un. punct, pe care l'am amintit de mai 
multe ori: latenţa câte odată considerabilă a leziunilor. 

Observaţiunile de spina bifidă au fost publicate frec
vent. In urma unui traumatism apar de ex. simptome pe 
cari lezatul are tendinţa de a le datori şocului dar cari 
provin în realitate din cauza spinei bifide. Există ~hiar erori 
şi de diagnostic, rachischisisul, fiind etichetat ca fractură 
coloanei vertebrale (Auvray). In consecinţă n'au decât bă
nuiala unui traumatism, o afecţiune intercurentă vine de 
a deştepta leziunile latente şi dacă acest primum movens 
lipseşte, leziunea ar rămânea nebăgată de seamă. 

In alte cazuri însă e evoluţia însăşi a leziunii, care 
vine să provoace complicaţiunile, fie că e vorbă de bride 
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cicatriciale, de malformaţiuni, de constituirea unei cavităţi 
siringo-mielice etc, 

Dacă privim acum ansamblul celor înşirate, vedem că 
noi le putem grupa în mod schematic în 4 mari grupe : 

t. In primul putem pune spina bifida !atentă, fără Ie
ziuni neurologice (în cazul, când radiologic punem în evi
denţă spina bifidă, însă înaintea apariţiunii turburărilor ner-
voase: 

Spina bifidă + rachischisis. 

2. Când apar şi turburări neurologice: 

Spina btfidă + rachischisis + leziuni neurologice. 

3. In al 3 lea întră observaţiunile cu sindromul lui 
Klippel- Feil, însă fără complicaţi uni de ordin neurologic: 

Spina bifidă + rachischisis + dezordinea vertebrelor coresp. 

4. Sindromul Klippel- Fei! asociat de turburări nervoase: 

Spina bifidă + rachischisis + desordinea vertebrală + 
lez. neurf)logice. 

Pare deci că între cele două grupuri extreme, se află 

tot un proces evolutiv special. Este o concordanţă manifestă 
întte grupurile 1 şi 3, 2 şi 4, ceeace le separă, şi tocmai 
aceasta e ce caracterizează sindromul Klippel- Fei!. Ori, dacă 
examinăm cazul publicat de Pierre Marie şi Leri, noi putem 
găsi cauza acestei diferenţe: de fapt în această observaţie a 
lor, rachischisisul îşi are localizarea la nivelul C6 . C7, cu o 
coloană osoasă deasupra lor, capabilă prin consecinţă de a 
opune· o rezistenţă pentru instalarea malformaţiunii. 

Aceasta este ilu.straţiunea teoriei lui Feil, a patogeniei 
sindromului, care poartă numele său şi pe care l'am văzut 

mai sus. 

In rezumat: e vorbă deci de o leziune congenitală, 

formându-se lent evoluându-se încet şi care în nomentul 
creşterii, Ia pubertate, sau cu ocaziunea unui fenomen in-



tercurent, oricare să fie, poate să se complice de lezîuni de 
ordin neurologic. 

E incontestabil, că aceşti bolnavi pot prezenta alte 
malformaţiuni congenitale (osoase, ca ridicarea omoplaţilor 
prezenţa unei spine bifide lombo-sacrafe, musculare şi ner
voase), independente de cele studiate. 
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Concluziuni 
1. Sindromul lui Klippel-Feil, descris de aceşti autori în 

anul 1912, e o anomalie de desvoltare a coloanei cervicale. 
Este un sindrom de reducţie numerica a vertebrelor cervicale, 
indivizii atinşi având aspectul "oamenilor fără gât". Este 
des asociat de sindromul lui Bertolotti: Occipitalizarea alia
sulul. 

2. Este o boală rară, efe origină congenitală, survenind 
mai des la sexul masculin, foarte variabilă in ce priveşte 
anatomia patologică şi patogenia, de etiologie nesigură ,foarte 
rar ereditară. 

3. Se caracterizează prin, 
A. Triada clinică: 

a) Scurtimea sau lipsa aparentă a gâtului, 
b) Implantarea ;oasă a părului, 
c) Limitarea mişcărilor capului, 

asociată încă de o serie. de alte semne mai puţin constante şi 
importante. 

B. Triada anatomică : 
a) Rt!ducţia vertebrelor cervicale şi sudarea lor intr'o 

massă cervico-dorsală. 

b) Prezenţa spinei bifide, 
c) Ridicarea cutiei toracice, formând toraxul cervical 

mai slab desvoltat. 
4. In ·ce priveşte patogen/a sindromului, în general e 

admisă teoria lui Fei!, care susţine rolul principal al spinei 
bifide, care e la baz~ leziunilor osoase, pr~cum şi la baza 
comp/icaţiunilor nervoase cari o acompanzaza. 

5. Examt:nul radiologic, executat după o technică pre-
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clsă e mijlocul suveran pentru punerea diagnosticului, cât şi 
penÎru a ne da seama de gradul ma/formaţiunii şi a compli-
coţiilor coexistente. . 

6. Diagnosticul diferenţia! se impune în primul rând cu 
morbul lui Poti suboccipital evolutiv sau vindecat, cu torfi
colisul congenital osos sau muscular, occipitalizarea atlasului · 
pură sau asociată sindromului, mai rar cu rachitismul şi
spondilitele (reumatismale şi traumalice). 

7, Sindromul lui Klippel şi Fei/ este asociat de o serie 
de manifesfaţiuni nervoase : turburări motoare - ducând până 
la hemiplegie-, turburări reflexe, sensitive, trofice şi sfinc
teriene, datorite atingerii măduvei, nervilor rachidieni, cranieni 
sau a simpaticcilui, fie în urma unei spine bifide coexistente, 
fie în urma compresiunii datorite ingrămădirii şi a conden
sării vertebrelor cervicale. 

8. Acest sindrom, fără nici-o manifestaţiune psichică 
evidentă, - totuşi câte· odată cu o oarecare intârziere a in
teligenţei -, neavând nici un tratament propriu zis, e com
patibilă cu o vioţă lungă, neducând cel mai des, decât la o 
star~· d~ r~zistenţă fizică micşorată şi de oboseală generală, 
nu zmpzedzcă bolnavul de aduce o viaţă aproape normală. 

Văzută şi bună de imprimat : 

Cluj, la 19. Iunie 1936. 

Preşedintele tezei : 
(ss.) Prof. Dr. C. Urechia. 

Decan: 
(ss.) Prof. Dr. D. Michail. ., 

1 

1 



Conclusions 

Le syndrome de Klippel· Fei!, decrit par ces aureurs 
en 1912, est une anomalie de devel0ppement de la colonne 
cervicale. C'est un syndrome de reduction numerique des 
vertebres cervicales, les sujets en atteinfs ayant !'aspect "des 
hommes sans cou". Il est souvent accompagne du syndrome 
de Bertolotti: l'occipitalisatiou de l'atlas. 

2. C'est une maladie rare, d'origine congenitale, qui 
se rencontre le plus souvent dans le sexe masculin, quant 
a l'anatomo-pathologie et a la pathogenie lres variable, d'e
tiologie incertaine et tres rarement herectitaire. 

3. Il est tcaracterise par 
A) La triade clinique: 

a) Brievete, ou l'absence apparente du cou, 
b) lmplantation basse des cheveux, 
c) Limitations· des mouvements de la lele, 

associee encore d'une serie d'autres signes moins imporlants 
el moins· constants. 
B) La triade hnatomique: 

a) Redaction des vertebres cervicales et leur soudure 
en une masse cervico-dorsale. 

b) Presence d'un spina-bifida, 
c) Elevation de la cage thoracique, constUuant un 

thorax cervical de moindre resisfance. 
4. Quant a la pathogenie du syndrorrie il est admise, 

par la majorite des auteurs la theorie de Feil, qui soutient 
le r6le fondamental du spina bifida, qui est lant a la base 
des lesions osseuses, qu' ă. la base des complications neu
rologiques qui l'accompagnent. 

5. L'examen radiologique, fait suivant une technique 
precise, est le moyen souverain, lant pour affirmer le diag
nostiâ, lant pour se rendre corupte du degre de la malfor
mations et des complications coexistantes. 

6. Le diagnostic differentiel s'impose en premier ordre 
avec •le mal de Pott sous-occipial evolutif ou gueri, avec le 
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torticolis osseux ou musculair congenital, l'occipitalisation 
de J'atlas pure ou associe au syndrome, _Plus rarement avec 
le rachitisme et des spondylites (rhumahsmales ou trauma-
tiques). . 

7. Le syndrome de Klippel- Fei! est associe d'une serie 
de manifestations nerveuses: troubles moteurs·allant jusqu'a 
!'hemiplegie, trouoles reflexes, sensitives, trophiques et 
sphincteriens, dues ă l'atteinte de la moelle, des nerfs rachi
diens, crâniens, ou du sympathique, soit a la suite de la 
presence d'un spina bifida coexistant, soit â la suite d'une 
compression par la tessement des vertebres cervicales. 

8. Ce syndrome, sans aucune manifestation psychique 
evidante, - l'inteligence etant cependant quelquefois en 

· retard - n'ayant aucun traifement proprement dit, est com
patible avec une vie longue, n'amenant le plus souvent 
qu'un etat de moindre resistance physique et de fatigue ge~ 
nerale, n'empechant pas le malade de mener une vie, a peu 
pres normale. . 
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