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Introducere

Langd anomaliile intregei coloane vertebrale, (ca spina-
bifid4, sacralizarea celei de-a 5-a lombare, lombalizarea I-ei
sacrate etc.) anomaliile de dezvoltare ale coloanei cervicale
an fost in ultimii ani obiectul numeroaselor studii (mai ales
A. Thomas, Léri, Crouzon, Klippel si Feil, Bertolotti, Pierre
Marie) usurate prin progresul radiografiei.

N’am infenfia sda enumar aici intreaga serie a anoma-
liilor coloanei vertebrale, ¢i md voiu margini sd amintesc pe
scurt anomaliile de desvoltare cele mai frecvente ale coloa-
nei vertebrale cervicale, unde se incadreazid si Sindromu!l
lui Klippel-Feil, sindrom de reducfie numericd a veriebrelor
cervicale (oameni fird gat ,,des hommes sans cou). '

Anomaliile regiunii cervicale le-am putea imparti in doul
grupuri :

1. Anomaliile ,,prin exces*,

2. Anomaliile ,,prin lipsi*.

Primele sunt mai dese, realizate prin exisfenfa coaste-
lor cervicale suplimentare (mai rar la a 4 a, 5-a, 6 a vertebra
cervicald, cel maides la a 7-a) mai frecvent prin hipertrofia apo-
fizelor transverse (asociatd cite-odald cu dorsalizarea verte-
brei 7-a cervicald), toate individualizate bine prin progresul
radiografiei — au interesul lor principal in simptomatologia
foarte polimorfd (turburdri circulatorii §i nervoase in urma
compresiunii) §i datorit {ratamentului — mai ales cel chirur-
gical, prin indepdrtarea plusului — care poate fi aplicat cu

succes. n ]
Anomaliilor ,prin lipsd“ aparfin: spina-bifidd cervicald

desi localizarea ei mai frecventd e dorso-lombar3, lombo-
sacrati, occipitalizarea atlasului, sindromul lui Klippel- Feil,
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asociat dealicum foarle des, cu sudarea vertebrelor cervicale
incy existente si cu’ primele doud anomalii, dintre cari spina-
bifida, poate fi cauza turburirilor nervoase serioase ; urmeaza
apoi neosificarea exiremildfii apofizei spinoase celei de a 6-a
vertebrd cervicald, nedetermindnd dealtcum nici o turburare
cervicalizarea primei -dorsale, la care capdtul coastei se de-
taseazd de restul osului, desvoltdndu se pe cont propriu,
formand ,osul capitular® susceptibilde a delermina turburiri
nervoase. Desi in aparenfi ar fi aici un os suplimentar, to-
tusi aceasta e o anomalie prin lipsd, deoarece dupd Léri
»aceasta nu este un os care s’a detasat, ci un 0s care nu
J'a atagat“ si este in oarecare misurd o anomalie, care este
inversd "celei ce constitue coasta cervicala, Aceste anomali
»prin lipsd“ sunt mult mai rare decat cele prin exces siduc
de multe ori la erori de diagnostic. Turburirile ce-le dau ele
pot fi variabile, totusi prin unele sindrome ce le determini
sunt usor de recunoscut. Insd pani-ce in cazul anomaliilor
»Prin exces* tratamentul se poate aplica, in cele ,prin lipsi“
tratamentul aproape nu existi.



Sindromul lui Klippel-Feil

ISTORIC

Kiippei si Feil in anul 1912 la Paris au ficut prima
observatie complecld analomo-clinicd de reductie numerici a
vertebrelor cervicale, insd fnaintea lor cu mult au fost deja
pubiicaie multe cazuri de acest fel de anomalie, ins3 lipsind
o descriere precisd cdci acest sindrom n’a fost recunoscut.
Deja Haller in 1745 observa un fit anencefal, cu 5 vertebre
cervicale, cu dehiscenfa arcului posterior C5. Morgagni in
1746 deasemenea descria un-caz Ja fit, cu 4 vertebre cer-
vicale. cu o spind-bifid4 intinsd. Béclard : Monstru anencefal,
cu absenfa primelor vertebre cervicale. Villet si Wulsheim
constald pentru prima oard  prezenta acestor anomalii §i la

- adulfi. Varaglia in 1882, iar Sfaderini in 1€94 descriau fot
aceste anomalii cu 5 vertebre cervicale, iar Rabaud in 1907
a gisit absenta totald a rachisului cervical. In fine dupi stu-
diul lui Klippel si Feil din 1912, Bertolotti din Turin rapor-
leazd 2 observatiuni in acest gen la 2 copii neavand decat
6 vertebre cervicale.

Dealtcum occipitalizarea atlasului, aceasia alld malfor-
matiune prin lipsd complicd, adeseori sindromul lui Klippel
Feil; Columbus si Morgagni au descris prima oard mai multe
cazuri cu acest fel de anomalie. Primii cari au stabilit o re-
latie intre torticolisul congenital §i occipitalizarea atlasului
au fost Zoja si Zangalli, Franck Roussel in Statele Unite si
Macalister in Anglia au studiat aceasta fuziune atloido-occi-
pitald, Lui Berfolotti, care a publicat 14 cazuri studiate in
special radiologic, ii revine meritul de-a fi identificat acest
aspect special. Aceasta malformatiune dupd susnumitul autor
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este una dintre cele mai frecvente anomalii ale rachisului §i
care foartd des dealicum se asociazd sindromului de reduc-
fie numericd a coloanei cervicale, in deosebi fuziunii celej
de a 2-a cu a 3-a cervicald.

Deci toate observatiunile au fost incomplecte §i numai
anatomice. Prima’ observatie completid anatomo-clinici dere-
ductie numerici a vertebrelor cervicale a fost a lui Klippel
si elevului sdu Feil, cari in anul 1912 au comunicat intr'o
serie de articole (Mai, Nouvelle Iconographie de la Salpétriere, .
Junie, Société Anatomique de Paris, 5 Oct. Presse Médicale)
cazul unui bolnav de 46 ani, internat in spitalul Tenon cu
pleurezie i congestie pulmonar3. Klippel §i Feil au fost ime-
diat surpringi de aspectul special al bolnavului, al c3rui gat
pirea inexistent si asa dar capul era aplicat direct pe umeri.
Amplitudinea miscarilor capului s’a gisit diminuat, afat ex-
tensiunea,-flexiunea cat si migcérile de lateralitate.

In plus prezenta o curburid a rachisului, cu convexita-
tea posterioard si cu deviatia ansamblului citrd sldnga.

Radiologic s'a constatat absenta totald a coloanei cer-
" vicale. Cutia toracicd pirea a urca pand la craniu §i aceasta
dispozifie pdrea incd de-a fi marit printr'o scoborére exage-
ratd a foselor cerebrale posterioare,

Raporturile de proiectiune a arliculatiunei sterno-clavi-
culare foarte modificate, rispunzand celei de a 6-a si 7-a
vertebre dorsale. ' - :

Dupd moartea bolnavului 6 ani in urmi, Feil in teza
sa din 1919 ,Ll’absence et la diminution des verfebres cer-
vicales, étude clinique et pathogénique. Le Syndrome de la
réduction numérique cervicale* descrie rezultatul autopsiei
acestui prim caz — al cirui rezultat anatomo-patologic si
descrierea simptomatologiei le vom vedea in cursul expunerii
subiectului de tezd — diferencidnd-o de Morbul lui Pott i
torticolis, cu care aceasta malformajiune a fost mult con-
fundatd. Insd nici Feil nu insistd decidt mai mult anatomi-
ceste asupra acestui sindrom. El dealtcum, era surprins de
discordanfa ce exista intre defectele mare osoase §i integri-
tatea sistemului nervos: absenta durerilor, disesteziilor si atro- -
fiilor. Insd nici alfi autori n’au insistat asupra acestui fapt,
fie in urma simptomatologiei nervoase reduse, fie din cauza
cd preocuparea lor se concentra asupra leziunii anatomice,
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Sicard si Lermoycz au afras pentru prima oard atentia asupra
manifestatiilor de acest ordin (in sedinta Societdfii Neurolo-
gice din Decemvrie 1922), apoi Rebierre in 1923, prin ob-
servatia sa amdnuntitd, publicatd in Presse Médicale.

In fine intre alte observatiuni, a aparut teza lui L.
Wolgesinger : Des Phénomenes nerveux dans le Syndrome
de Klippel-Feil, Thése de Nancy, 1928, No. 408,

'SIMPTOMELE CLINICE

Sindromul lui Klippel-Feil (in esen{d sindrom de re-
ductie numericd a vertebrelor cervicale) e rard, de origind
congenitaid, de eliologie nesigurd, se caracterizeazd prinir'o
friadd clinicd. '

1. Scartimea (sau chiar lipsa) gdtului.

2. Implaniarea joasd a pdrului,

3. Limitarea miscdrilor copului,

1. Acesti bolnavi, se prezinii cu capul infundat intre
umeri, ceeace le di un aspect caracteristic denumindu-i -
noameni fard gat“ (Des hommes sans cou). De fapt, denu-
mirea fird git este inexactd, cdci intotdeauna existd un ru-
diment de gat, deci mai exact ar fi cameni cu gatul scurt.

2. Implantarea joasd a pdrului la nivelul cefei scobo-
rand pani-la nivelul I-ei vertebre dorsale.

3. Acest aspect anormal esie incd exagerat prin limita-
rea miscdrilor de flexiune, de extensiune, de torsiune si de
lateralitate a gafului, in jurul trunchiului. Gétul devenit ast-
fel rigid si migcirile reduse, fac peDI. Prof. lacobovici si-i
denumeascd, oameni ,cu git de lup“ (acesti indivizi voind
s4 priveasci indarit avand gatul scurt cu misciri de latera-
litate reduse sunt nevoifi si se intoarcid cu intreg corpul ca
. si lupii) Se mai noteazd limitarea deschiderii maxilarelor,
care este o piedicd mai ales cand voim si executim radio-
grafia vertebrelor cervicale pe cale intermaxilard, Notim ca
toate aceste misciri sunt absolut indolore, ceeace face un
element foarte important de. diferentiere cu Morbul lui Pott
suboccipital, cu care se confundd des.

Din punct de vedere anatomic acest sindrom se ca-
‘racterizeaza priniro triadi: v

1. Printr'o reducere a verfebrelor cervicale, cu oingrama-
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dire, condensarein felul sudirii i contopirii elementetor infre
ele, constituind o mass¥ cervico-dorsald, cuprinzand vertebre
cervicale atrofiate §i primele 3—4 vertebre dorsale (din punct
" de vedere morfogenetic ar fi analoagid cu sacralizarea ver-
tebrei a 5-a lombard).

2 Prin prezenfa unei spine-bifide cervicale, in urma

" neinchiderii primelor arcuri vertebrale cervicale. Acest rachis-
chizis dealtcum este destul de dificil de - pus in evidentd,
datorit dezordinii si ingrdmadirii regiunii. Numai radiogra-
fille numeroase, executate in diferite pozifii — descrise de
Feil — 1l pot descoperi cate-odatd. In unele cazuri chiar
daci leziunea e accentuatd, nu se poate descoperi radiogra-
ficeste, c¢i numai la autopsie, cum a fost primul caz descris
de Klippel si Feil iar mai tarziu a lui Crouzon §i Liége.

3. Ridicarea considerabild a cutiei toracice, in urma
scurtdrii coloanei cervicale i prezenfa foracelui cervical moi
mult sau mai putin desvolfat, care se urci cate-odatd pénd
la craniu §i expune bolnavul numerocaselor complicafiuni
pleuro-pulmonare, z\ T ]

Acestor doud triade, consfanie, li se asocieazi o serie
de semne secundezre, pe care le giasim uneori §i care araid
pe de o parte congenitalitatea sindromului: ca asimetria fa-
cialg, ridicarea omoplatului in raport cu sternul, miopatii
etc,, sau concomitent prezenta spinei bifide sacrate, alte Ile-
ziuni osoase, musculare §i nervoase, pe de altd parte sunt
datorite in mod secundar acestei anomalii ca:

a) Coloana vertebrald fie in partea sa superioard, in
sediul leziunii e interesat de o scoliozd locald, fie pe intre-
gul -rachis, complicat cu o cifoz3, ce se poate pune mai.pu-
tin in eviden{d cliniceste, insd se vede net radiologic. Toate
aceste semne dau aspectul unui spate rofund, care malfor-
mafiune mai poate fi accentuat de capul deviat lateral.

b) Disproportia intre trunchiu §i lungimea membrelor
superioare, mai ales a brafelor, cari par mult alungite in
raport -cu trunchiul. '

¢) Scoboréarea urechilor, cari par implantate mult mai
jos decat normal.

d) Areolele mamare par foarte coborate, mai ales da-
torit toracelui cervical, care produce o modificare intre ra-
portul scheletului §i a tegumentului care-1 acoperd.
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e) Distanta intre cap si omoplat e micgorat mai mult
sau mai pufn, dupd cum gatul lipseste total, sau e numai
diminuat.

Descrierea mai detailati a turburénlor constatate atat
clinic cat si radiologic, permit dealtcum si distingem dupd
"Klippel si Feil 3 varietdfi de malformatiune, cu o serie de
tiruri intermadiare, fiecare insi prezentand fotdeauna triada
clasicd mai mult sau mai putin neti.

Tipul 1. tip veritabil al oamenilor f4rd gat, caracterizat
prin gradul maximum de reductie numericd §i sudura inter-
veriebrald, neinteresdnd decit coloana cervicald, coasiele
urcd pand la baza craniului (torax cervical) spina bifidd
cervicald superioarid mergand pani la craniu, capul e drept
deobiceiu, insd foarte infundat intre umeri (malformatiune
accentuatd, vizibild la radiografie).

Tipul IL tip atenuat intermediar, reducfie numericd ne-
inieresAnd decat una sau doud vertebre, deci aici leziunea
anatomicd de mai mic4 intensitate, corespunzand o atenuare
paraleld a simptomelor clinice; implantarea joasd a pérului
mai putin accentuatd decét la hpul I.; gatul scurtat cu partea
inferioard ldrgita, capul deobiceiu mclmat limitarea variabild
a migcarilor; in afectiunile de acest fip se géseste cel mai
des occipitalizarea allasului i alle turburdri morfologice.

Tipul HL. unde ingrimidirea §i reducerea vertebrald
se intinde pe intregul rachis — téléscope a lui Bar — mal-
formatiuni foarte pronuntate, putidnd coexista cu alte anoma-
lii ale scheletului, sau a corpului, cel mai des incompatibile
cu viatd §i unde apartin fefi si monstm (unde leziunile de-
termind moartea precoce).

Diagnostic usor in cazul tipului 1., poate fi impus in
tipul Il. cu morbul lui Pott suboccipital, torticolis congeni-
tal, traumalisme vechi, efc., pe cari le vom trata mai pe larg
la capitolul diagnosticului diferential al sindromului, cu <alte
afecfiuni similare ale coloanei veriebrale cervicale.

Occipitalizarea atlasului. E important de a aminti
occipitalizarea atlasului, sau sindromul lui Berlolofti, cum e
denumit in mod obisnuit, care adeseori insoteste sindromul
tipului 1. pur, venind si complice simptomato'ogia, contri-
buind de a forma cum am amintit deja, malformatiurea fi-
pului 1I,
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Pentru descrierea clari a sindromului Berlolotli este

util.de a distinge manifestatiunile pe cari le putem gdsi, in
doud grupuri :

' 1. De o parte clinic se constald: cel mai des un tor-
ticolis osos congenital. Acesta este adevirat, mai ales eand
fuziunea atloido-occipitald este unilaterala, dar existd fot-
"odati intr'un fel mai mult sau mai putin pronunfat in cazul
fuziunei bilalerale asimetrice, Acest torticolis se evidentiaza
eventual prin urmitoarele semne:

a) Capul este inclinat lateral. Cand este asociat i de
torticolis muscular se observi o anumit¥ rotatie a capului.

b) ‘Miscirile sunt limitate, mai ales in sens lateral.
Frecvent e dificultatea de a deschide gura din cauza depla-
sdrii maxilarului inferior. \

¢) Semnele principale pot fi insotile de asimelrie fa-
_ciald, dentard si kyfo-scolioza.

2. Anatomic.

a) Existd totdeauna o fuziune fie totald, fie parfiala a
masselor laterale ale atlasului cu occipitalul. Aceastd fuziune
poate fi unilaterald, sau bilaterald. Cand e bilaterald ea este in
general mai accentuati de o parte si produce astfel torticu-
lisul osos.

) Atlasul este subtiat si turlit.

¢) Existd o rotajie a primei veriebre cervicale in jurul
axei sale,

Adeseori inafard fuziunii atloido-occipitale, se gdsesc
la acelas bolnav alte malformajiuni cervicale, dintre cari cea
mai deasd e axializarea (sudarea cu axisul) celei de a 3-a
vertebrd cervicald, dalorild slabei mobilitifi a acestei articu-
lafii, se mai poate evidenfia subtierea discului intervertebral
Cz si C8, sau prezenta unei vertebre incomplect desvoltat
(hemivertebrd), sau din contrd o hipertrofie apofizelor trans-
verse a ultimelor vertebre cervicale, sau coaste cervicale.

' Se poata spune deci, ¢i occipitalizarea purd a atlasu-
lui e rara.

ANATOMIA PATOLOGICA. E de remarcat ci stu-
diile si piesele anatomo-patologice in ceeace priveste sindro-
mul de reducfie numericd a vertebrelor cervicale sunt rare
(sunt numai doud cazuri de autopsie: observafia lui Klippel
si Feil si cazul Iui Crouzon si Ligge).
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Afard de autopsiile fefilor anormali ficute prin anato-
mig'i, lung timp inain'ea tezei lui Feil — care a descris si
a creiat sindromul, — si cari s'au mirginit simplu la o enu-
meratie a malformatiunilor, fird studiul clinic, n’a fost decat
cazul lui Feil pe care I'am citat in istoricul acestei lucrdri.

In aceasta dare de seami de autopsie, Klippel si Feil
au observat modificri la nivelul foracelui, in particular in
ce priveste directiunea coastelor, cari au fost foarte oblice.

Spatiile intercostale s’au lirgit, in m3surd ce se inde-
pirtau de cap, iar aproape de acesta din cont:¥ coastele
s’au apropiat atdl de mult, incit formau o adevarati carapace.

La nivelul coloanei vertebrale, prezenia o curburi largd,
cu convexifatea posterioar, prelungindu-se pana la craniu.
Accastd dispozitiune a fost complicatd de o scoliozd, cu con-
veyilatea laterald stangi.

In regiunea cervico-dorsald exisid o massd osoasd cons-
tituitd din mai multe vertebre sudate infre ele (massa cer-
vico-dorsald).

Fata anterioard a acestei masse era netedé si turhté
prezentdnd numai céfeva striatiuni transversale un inceput
de diviziune vertebrala.

Pe fafa posterioard s’a putut vedea, pe juméitatea sa

superioard un orificiu triunghiutar, farg si oblic asemenitor
unei spine-bifide cu forma de V., cu.varful infer.or, intere-
sand intreaga regiune. Mai jos de acest orificiu s’a putut
observa o creastd neregulald, constituitd din patru apofize
spinoase.
' Partea superioard a massei osoase cervico-dorsale, pre-
zema doud suprafete articulare destul de rudimeniare, des-
tinate de a primi cele ale occipitalului. Aceasta articulatie
nu permitea decat miscidri de amplitudine mult redusi.

Fefele laterale erau inguste §i ardtau la jumditatea lor
ferioare 4 articulatiuni costale §i apofize fransverse. Jumai-
tatea superioard avea un canal vertebral rudimentar situat
deasupra originei coastelor.

~ Dealtcum erau mai multe orificii neregulate, cari per-
miteau ftrecerea ridicinilor medulare.

Dedesubiul massei cervico-dorsale, s’a numirat 8 ver-
tebre dorsale normale. )

La mijlocul coloanei lombare, singurul lucru interesant
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era, o modificare a directiunii apofizelor spinoase, cari in
loc si fie orizontale, aveau tendind de a se dirija in sus.’
~ Celelalle organe erau normal constituite §i nu aveau
nici o fresiturd de leziune patologicd. Klippel si Feil con-
cludeau deci la existenta unei malformatiuni congenitale.

Tot recent in anul 1928 luna lunie O. Crouzon si R,
Liége au prezenfat la ,Société Médicale des Hopitaux de Pa-
ris“ o piesi de autopsie, care cuprindea 4 verfebre cervi-
cale si a cirui-atlas si axis au fost intim sudate. La partea,
de tot superioard a massei osoase, daforitd cu toatd proba-.
bilitatea oblicit4fii lamelor atlasului, exista un mic orificiu
triunghiular pe care autorii il considerauca realizdnd un in-
ceput de spina-bifida.

Este de remarcat, ca in aceastd piesd se gdsiau 5 ori-
ficii pentru trecerea nervilor rachidieni la sldngd, si numai
4 la dreaptd Absenia furburidrilor de inervatie in timpul viefii,
face si ne gandim ¢4 numdrul rddicinilor erau normale, dar
ele ar fi imprumutat o altd cale,

PATOGENIA SINDROMULUI

Cu ocaziunea studiului anatomic vom descrie patoge-
nia sindromului insugi, 14sdnd cea a complicatiunilor ner-
voase la urmi acestei lucrdri, dupd descrierea simptomato-
logiei nervoase. :

Interprefatiunile patogenice date de diferifi autori sunt
in rezumat aproape foate orientate in jurul celei propusd de
Klippel si Feil, dupd cari spina-bifida joacd un rol funda-
mental in atrofia coloanei cervicale. .

Opiniunea lui ‘Feil ar fi urmétoarea: Exisld inainte de
toate, o leziune medulard congenitald, care e insotild de o
dehiscentd a arcurilor veitebrale corespunzitoare. Aceasti
dehiscentd producéndu-se la nivelul primelor vertebre cervi-
cale numai are deasupra ei arcuri vertebrale pentru a o pro-
teja, a intdri §i a impiedica indepartarea sa; rezultd deaici
o diminuare a rezistenfei rachisului cervical,” care nefiind
susfinut devine mai fragil. Rezistenfa sa este micsoratd si
mai mult prin aparifia tardivd a centrelor de osificajie cer-
vicale. Punctul de osificatie destinal corpului fiecirei ver-
tebre cervicale, nu apare decdt in a 4-a lund, pandce ea se
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incepe mult mai de vreme (cifre a 45 a Zl) in segmentele
dorsale si lombare.

In urma neinchiderii aycurilor posterioare, partea ante-
rioard a vertebrelor cervicale devine foarte fragild. In acest
stadiu, ea nu e decit preformatd si fird urma de osificare.
‘Un traumatism, o presiune amniotici producindu-se in cur-
sul graviditafii in a 3-a, 4 4 luna de ex. care ar fi inca’pa-
bild de a impiedica desvoltarea unui rachis normal, poate
sd aibd din contrid o repercursiune asupta desvolfarii aces-
tui segment cervicat réu sustinut, compromltand formarea ei
normala.

Aceasta esle ipoteza lui Feil si admisi de majorita(ea
auforilor ca cea mai plauzibild, totugi Inferpretarea originei
acesior monsiruozitdfi a coloanei vertebrale rdmane inci
destul de obscura.

Congresul de Ortopedle din 1924, in frunte cu Mufel
neagh existenfa unei spine-bifide in sindromul Klippel-Feil,
leziunile osoase descoperile anatomic si radiologic nefiind
decat o simpld fisurd.

In sprijinul teoriei sale Mutel se bazeazi pe urmto-
arele 2 fapte:

1. Leziunile osoase considerale se gdsesc in regiunea
cervicali superioard, care nu e nici de cum sediul de loca-
lizare electivd a spinei bifide (ele fiind cele mai des in re-
giunile dorso-lombard §i sacro-lombard).

2. Absenta turburdrilor nervoase si leziunilor cutanate
e cu totul surprinzdtor inir'o malformafiune asa de impor-
tantd si cu desordini osoase aga de considerabile.

Primei obiectiuni e ugor de rdspuns dupd Ch. Mougin:
dehiscenta nu sz vede, gdsindu-se intr'o regiune greu de
radiografiat (deci spina bifida ar fi mai frecventd in regiu-
nea cervicala, insi e greu de pus fin eviden{d) si numai
examenul anatomic ar putea s’o descopere. (Piesele anato-
mice sunt rare, iar cele doud cazuri autopsiate a lui Klippel~
Feil si Crouzon-Liége au prezentat spina-bifida).

Spre a réspunde la a 2-a obiectiune, Mougin arati ci
intr'un caz a lui existau turburdri cutanate (si dupi el im-
plantarea joasa a pérului, care este unul dinfre simptomele
cele mai constante ale sindromului, ar putea fi intr'u oare-
care misurd asimilnt¥ hiperfrichozei existente a regiunii sa-
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¢rate in cursul unei spine bifide), iar comphcatmmle de ot-

din neurologic, negate de Mutel, existd in realitate la sin-
dromul Klippel-Feil.

STUDIUL RADIOLOGIC AL SINDROMULUI

In prezenfa unui mdmd avand citeva semne clinice,
mai mult sau mai pufin nete, cari ne fac si ne gandim la
sindromul Klippel-Feil, trebue dacd vrem a punem un diag-
nostic sigur sd procedim la un examen radiografic apro-
fundat, care trebue si cuprinpd un anumit numdr de radio-
grafii obtinute in diferite pozifiuni ale individului.

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

1. O radiografie fdcutd in pozifiune anterioard oblicd
dreaptd sau stingd va permite mai intdiu de a localiza se-
diul exact a leziunii (Techniea : Individul in decubit dorsal,
capul rotat la dreapta sau la sidngd, raza normald frecand
prin a 5-a vertebra cervicald).

2. O radiografie . facutd in pozlﬂe anlero-posterioard
(Technica: Individul in decubit dorsal, capul in iperexten-
siune, raza normald {recand prin I-a vertebrd dorsald). Ace-
astd radiografie va da o vedere de ansamblu a gétului §i
parfii cele mai inalte a- toracelui individului si va permite
de a ne da seamd foarte net de pozitia primelor coaste, de
raportul lor cu claviculele, de prezenfa unui torace cervical,
Ea va ardta existenfa unei scolioze mai mult sau mai pujin
accentuatd. In fine se va putea vede mai mult sau mai -pu-
tin net, dupd cazuri, ingramadirea, condensarea vertebrelor
cu diminuarea numdrului lor §i fuziunea lor complectd sau
parfiald.

3. O radiografie facutd in pozitiune laterald : (Technica :
Individul in decubit lateral drept sau stdng, capul ridicat,
umerile gterse 1a maximum, raza normald trecand la nivelul
lobu!ului urechii). Aceastd radiografie va da o vedere a bazei
craniului §i a coloanei cervicale, ea va permite de a con-

" stata ca §i precedenta gi chiar intr'un mod mult mai clar,
dimi?ua,rea_ numarului vertebrelor cervicale sudate cel mai
des initr'o massd osoasd, inglobdnd cite odati una sau 2
vertebre dorsale; masse osoase la cari s’ar pulea distinge
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Striatiuni putin clare, totusi indicand separatiunea diferitelor
vertebre. Se va constata deasemenea sudura apofizelor spi-
noase, cari nu vor putea fi numerate decat foarte greu. Ace-
asld radiografie va ardfa dealtcum, cifoza bazilard, consti-
tuitd printr'o scobordre foarte vizibild a solzului occipitalu-
lui 5i a fosei cerebeloase posterioare."

Remarcd : Aceastd radiografie adeseori e dificild de-a
o obfine convenabil din cauza scurtimii gatului individului.

Vom face apoi o radiografie localizatd despre atlas,
axis si a 3-a vertebrad cervicala.

4. Aceastd radiografie e facutd in pozitie infer- moxilard.
(Technica: Individul in decubit dorsal, capul §i gatul imo-
bilizat, maxilarele larg indepdrtate, mentinute printi’un dop,
raza normald trecind prin orificiul bucal) ne va permite de
a vedea primele doud vertebre cervicale, mai mult sau mai
pufin confopife, apofiza odontoida, articulajiunea axo-atlan-
toidiand cu cei doi condili occipitali; cateodatd o occipita-
lizare coexistentd a aflasului ne va permite de a ne da
seamd de prezenfa unui orificiu triunghiular cu baza supe-
rioard, limitat prin creasta apofizelor spinoase §i care pare
a se deschide apropiindu-se de baza craniului.

Acest orificiu céte-odatd e greu de descoperit, fiind
ascuns in parte prin baza craniului (am vdzut pozifiunea sa
foarte inaltd) §i ascuns deasemenea prin exiremitatea supe-
rioard, a toracelui cervical. Totusi se reuseste de a-1 ob-
serva, cel mai des ca o crepiturd clari transversald, sco-
bitd mai mult sau mai pufin la nivelul marginei sale inferioare.

Acest orificiu, care in observatia primitivd a lui Klippel
si Feil se comunica cu gaura occipifald si centrii nervosi, nu
poate fi considerat decat o spind bifidd cervicald.

Remarcd : Aceastd radiografie intermaxilard cdle odatd
e foarte dificila de obtinut in mod corect §i necesitd adeseori
mai multe incercdri §l aceasta din cauza cifozei bazilare si
indepartarii grele a maxilarelor. Decd nu se obtine un rezul-
tat satisficator, irebue procedatla o altd metodd, preconizatd
de Lupo i Hiriz $i anume:

Proectiunea axiald a bazei craniului (Technica: indivi-
dul sezand in pozitie joasd apropiat patului radiografic, men- ;
tonul este rezamat pe aceastd masd, raza normald trecand
prin vertex, avind un unghiu de inciden{a aproximativ de
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150, expunere foarte scurld intensitatea inaltd). Aceastd fa-
diografie ne va da — ficutd convenabil — baza craniului
fiind orientatd paralel planului mesej, o vedere netd a atla-
sului, a axisului §i a articulatiunilor corespunzétoare.

In fine pentru a nu comite eroare in numerarea exactd,
in felul obfinerii unei formule vertebrale riguroase, va fi bine
de a face o radiografie a coloanei lombare §i una a coloanel
dorsale.

Remarcd de technicd: Feil recomandi de a intrebhinfa
technica lui Bertolotti pentru obtinerea radiografiilor regiunei
cervicale. Si se plaseze focusul ampulei:

a) La o distan{d de 45 cm. ptr. radiografiile localizate

) » » " » 10 , , deansambliu
de a face expuneri rapide de 1 panid 4 secunde inirebuin-
tand o intensitate forte (30—40 miliampéres. Scénteia echi-
valentd de 7—10 cm.), de a nu infrebuin{a ecrane inldritoare.
Natural, se va micgora timpul expunerii la copiii.

DIAGNOSTIC RADIOLOGIC

Numai prin studiul radiologic ficut dupi regulele mai
sus descrise, s’ar putea inir'adevir identifica ,sindromul de
reductie numericd a vertebrelor cervicale® si de a stabili un
diagnostic sigur. Radiografiile precedente, convenabil inter-
pretate vor permite evitarea confuziunii — afunci cand simp-
tomele clinice vor fi mai pufin caracteristice — cu o altd
malformatiune congenitald, cu o leziune osoasi sau cu o urmi
de maladie osoasd vindecald sau neevolutivi: morbul lui Polt
suboccipital. ’

In practici se va face diagnostic diferential cu: forticu-
lisul muscu'ar 5i mai ales cu cel osos §i cu morbul lui Pott
suboccipital, rachitismul i toate spondilitele (reumatice si
traumatice) fiind ugor eliminate printr'un examen clinic atent.

Se va distinge deasemenea, foarte comod, ridicarea
congenitald a unui, sau ambelor omoplati.

L. Torticolls congenital

a) Stf?rea de contracfie a mugchilor gatului (sterno- clels
do-mastoidianului in spef4) si infegritatea schelelului coloanei
vertebrale perfect normale, pe care radiografia ne va permite
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dé a o constata, ne va face si diferentism net forticolisul
congenital muscular, }

b) Pentru forticolisul osos, singurd radiografia va fi, care
va arata cel mai des o occipitalizare a atlasului, cauza cea
mai frecventd a torticolisului osos §i va putea face diagnos-
ticul. O radiografie executali in pozitie intermaxilard va face
vizibild o sudurd, mai mult sau mai pufin complecid a uneia
din massele laterale ale atlasului cu condilul corespunzitor
la occipitalului §i aceeasta pe partea inclindrii capului.

Cate-odatd cele doui masse laterale vor pédrea sudate
la cei doi condili, dar in mod inegal. In fine, altidati, ra-
diografia va descoperi existenfa unei hemiverfebre, sau a
unei suduri laterale a corpului, celor dous vertebre vecine,
altd cauzd mai rard a torticulisului osos.

Remarcd : Toriticolisul osos prin occipitalizarea atlasu-

lui ar putea coexista cu sindromul studiat si aceasta destul
de frecvent,

1. Morbul lui Pott suboccipital

Diagnosticul cu morbul lui Pott suboccipital vindecat
va fi adeseori mai dificil. Deficienfa mijloacelor clinice va
explica numeroasele cazuri ale sindromului studiat, cari n’au
fost recunoscute §i cari au fost luate pentru cazuri de mor-
bul Iui Pott vechi vindecate.

Interogatorul bolnavului, antecedente'e sale personale,
data aparitiunii diformilafii, care pentru sindromul dateazi
dela nasfere, vor fi de mare ajutor, dar numai examenul ra-
diologic va permite si evitdm toate erorile, sau cel pufin le
va reduce la un numir infinit de mic.

Ca si in cazul de reductie numericd a vertebrelor, ra-
diografiile vor arita in cazul morbului Iui Pott suboccipital,
o ingrimidire, o condensare a unei sau mai multor vertebre
cervicale mai mult sau mai putin sudate intre ele, prin pro-
cesul de vindecare, dar nu se va putea vedea crepdtura s'mp-
tomatici a unei spine bifide cervicale si vertebrele se vor
putea totusi mai usor diferenfia unele de altele.

In tot cazul examenul radiografic: cu mai multe radio-
grafii in diferite pozitiuni trebue riguros executat.



DIAGNOSTIC DIFERENTIAL

Dacs cliniceste s’a putut confunda timp indelungat sin-
dromul Klippel-Feil cu morbul Iui Pott cervical (subocci-
pital), se pare, cd caracterele clinice, insofind sindromul de
reductie numerici a vertebrelor cervicale ar fi suficiente pen-
tru a distinge imediat complicatiunile nervoase de cele ale
morbului lui Pott suboccipital. Acesta din urmd se traduce
in imensa majoritate.a cazurilor printr'o paraplegie sau letra-
plegie spasticd, la care pe de o parte punctiunea lombar3
ne-arati semnele obisnuite ale compresiunii medulare, sau a
pachimeningitei, pe de alii parte radiografic permite de a

distinge imediat diagnosticul.
Punctiunea lombard in sindromul de reductie numerica

asociandu-se cu manifestatiuni nervoase, aratd un lichid nor-
mal si caracterele radiografice se opun celor ale spondilitei
tuberculoase. Congenitalitatea, absen{a durerii chiar la mig-

cdrile capului, usureaza diferentierea.
Diagnosticul diferential adeseori se impune §i va fi mai

dificil fafa de un morb a lui Pott suboccipital vindecat.
Semnele clinice fiind insuficiente, mulie sindrome de Klippel-
Feil n'au fost recunoscute si au fost luate drept ca morb a
lui Pott suboccipital vindecat; Aici deasemenea 1angi simp-
tomatologia clinica, [uand in considerare toate imprejurarile,
complectate cu examenul radiologic — de o importantd co-
virgitoare — vor lumina diagnosticul. :

In rezumat, diagnosticul e ugor in cazul fipului I., poate
fi impus in cazul tipului Il. cu morb a lui Pott suboccipital,
dar lipsa durerii in general, lipsa simptomelor nervoase, lipsa
contracturilor musculare, pe de altd parte, diformitatea con-
genitald, evolufia, triada clinicd §i anatomics, radiologia (a
cérei descriere am vdzut-o la capitolul diagnosticului radio-
logic) permit totdeuna diagnosticul.

In ceeace priveste occipitalizarea atlasului, sau pre-
zenfa unei hemivertebre, pentru aceasta afari de morbul lui
Pott suboccipital, pentru care semnele de diferenciere enu-
merate pentru sindromul lui Klippel Feil sunt deasemenea
valabile, trebue si mai facem diagnosticul mai ales cu tor-
ticulisul osos congenital. :

Un semn important rezidd in varsta de apatitie a for~
ticolisului 0sos, care acompanieazi deobiceiu fuziunea atloido-



_]g_.

occipitald. Intr'adevir, desi malformatiunea ar fi congenitaly,
este rar ca torticolisul si existd la nastere (deobiceiu apare
mult mai (arziu Ja vérsta de 6—10 ani). Semnele radiolo-
gice ce clarifici diagnosticul le-am vizut la capifolul diag-
nosticului radiologic. ‘

Nu este asa, cu forticolisul congenital muscular, care se
manifestd obiecliv_cateva saptaméani dupa nastere prin contrac-
tia muschilor gatului, mai ales a sterno-cleido-mastoidianului,
iar mai {arziu se caracterizeazd prin rigiditatea invincibild a
sterno-cleido-mastoidianului, finuta vicioasa si caracteristici
a capului — radiografia, care aratd integritatea scheletulu;
coloanei vertebrelor cervicale — diagnosticul este mai difi-
cil cénd torticolisul se datoreste unei sinostoze a celei de a
2-a cu a 3 a vertebrd cervicald, sau a mai multor vertebre.
In fine in cazul inclindrii capuiui in sindromul de occipitali-
zare este important de a nota lipsa durerii.

Mai rar, se mai impune diagnosticul cu rachitismul,
spondilitele reumatismale i fraumalice sau maladia lui Kiim-
mel, insd toate sunt usor eliminate prin anamezd si exame-

nul clinic amdnuntit. Z .
In toate cazurile, cum am mai amintit, mijlocul de diag-

nostic, cel mai eficace este de sigur cel radiologic. Totusi
dat fiind necesitatea de a lua cliseurile, ficind ca bolnavul
sa-gi deschida cat se poate de larg gura i dificultatea da-
toritd limitdrii miscdrilor maxilarului inferior, mai ales la in-
divizi unde sindromul lui Klippel-Feil este asociat de fuziu-
nea atloido-occipitald (cifozd bazilard), face, ca preciziunea
obisnuiti a radiografiei si fie mult diminuata. -

Sindromul lui Klippel-Feil si occipitalizarea atlasului
(aceasta din urma mai adeseori fnsoteste si coniplici deobi-
ceiu simptomatologia sindromului Klippel-Feil §i e mai rar
cea purd) se apropie dealtfel mult intre ele, fuziunea atloido-
occipitald putdnd da aspectul clinic al omului fdra gat. (Vezi:

aliniatul occipitalizarea atlasului).
Aceasta este evidentd mai ales in urmatoarele eventua-

lltatl'Occipitalizareal atlasului e acompaniatd frecvent de o
alti malformatiune a coloanei cervicale, care in anumite im-
prejurdri poate imita sindromul Klippe_l-Feil pur. Ar. fi vorba
de fuziunea partiald sau fofald a celei de a 2-a 5i a 3a

vertebrd cervicald.
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Dealtcum, in cazul, unde sudarea € partiald una dintre
vertebre, in general a 3-a poate fi redusd la. o vertebra foart.e
turtitd §i rudimentard, a cirei ,asimilare axiald“ (B'ervtoloth)
ne-ar putea face si ne gandim la o reductie' numerica. .Ace-
asta se poate produce cu atat mai ugor, cici absenta discu-
rilor interveriebrale i sudarea atloido-occipitald rec!uc indl-
fimea gitului si tind de a da individului care prezinld ace-
astd malformatiune, semnele clinice cari constituesc sindro-\
mul Klippel-Feil. _

Nu este mai pufin adevdrat, cd in cazul, cand occipi-
talizarea atlasului se complicd cu sudura celei de a 2 a ver-
tebra cervicali cu a 3-a, ne putem gisi in fafa unui ,om
. fard gat«. - '

3

OBSERVATIUNI CLINICE

Reddm caleva observatiuni publicate atat in fard, cat si
in sirdinitate, de mai mulfi aufori.

Primul caz clasic descris in mod detailat de Klippel
$i Feil, 'am vidzut, in ceeace priveste studiut clinic i ra-
diologic la cap. de istoric al acestei lucrdri, iar datele refe-
ritoare la autopsie, la cap. de anatomie patologica.

In clinicele din Cluj, a fost descris un singur caz de
citre DI Prof. Urechia si Dr. Bumbécescu si publicat in
Clujul Medical (Maiu 1933) ce-1 redim dupid cum urmeazi:

Un caz cu sindromul lui Klippel-Feil.
Mic Un bolnav de 21 ani, necésatorit, plugar din Téarnava-
icd.

Antecedentele heredo-colaterale i personale fird im-
portanta.

Bolnavul are aspectul unui om fird gat. Gatul este
scurtat, capul repauzeaza pe torace si e infundat intre umeri;
iar toracele urcd pand la baza craniului formind un verita-
bil forace cervical. o

_ Pérul_capului, posterior, este implantat jos pana la li-
mita superioard a spatelui. :

Se constatd o cifozd dorsald superioar.

Miscdrile de la{eralitage §i torsiune ale capului, bolna-
vul le face limitat i cu dificultate, pe cind cele dinainte
inapoi le face mai bine §i cu usurin{a.

Eadlc_)gr?ﬁla_ ccl)loanei vertebrale arati urmitoarele:

- La nivelul coloanei cervicale se constati o r
numericd a vertebrelor, fiind in numir de 5. educere
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Radiografia, antero-posterioari arald un rachischisis la
nivelul vertebrei IV, cervicale §ila nivelul primelor trei dorsale.
Radiografia coloanei dorsale, din profil, nu aratd ver-
tebra cuneiformd, ci condensiri la nivelul suprafetelor inter-
vertebrale a corpilor vertebrelor. Aceste suprafete sunt usor
neregulate. Leziunile se aseamini, pand la un punct cu cele
descrise in cifoza adolescentilor, sau in boala lui Scheuermann.
La nivelul sacrului nu se observi rachischisis.

Observatia D-nei Petrescu-Poissonier.
(in teza Poisonnier 1922.)

Sindrom de reducfie numerici a coloanei cervi-
cale, fird occipitalizarea atlasului.

Bolnava M L. in varsta de 37 ani, intri in spital
pentru facere.

Aspect caracteristic al malformatiunilor cervicale. Capul
putin fixat si deviat spre partea stinga. .

Gatul foarte scurtat dela nastere. Nici o antecedentd .
patologicd, afard de bronsite frecvente iarna.

Parintii morti in. varsti de 70 ani. -

Cei 6 frafi §i surori sunt normali conformati si sdnitosi.

Boalnava insdsi e mama a 3 copii sdn4tosi, normal con-
© formati. :

{

Examen clinic:

Aspect : capul inclinat la stanga, afecteazi tipul tortico-
lisului osos. Aceastd deviafie se exagereazi la anumite mig-
cari (i bolnava e capabila de a o reduce in parte).

Se pare deci, ci torticulisului osos, i se adaugd o con-
fracturd . a sterno-cleido-masfoidianului, care in anumite mo-
mente mireste deviafia.

La palpare: Se noteazd o confracturd a fascicolului
principal a sterno cleido-mastoidianului, Pielea gatului, ina-
intea pare putin instinsd ca-si-cum pielosul ar fi contracfurat
in mod permanent,

Celelalte semne sunt cele ale sindromului Klippel-Feil.

Radiologic: Nu se numerd decat 5 verfebre cervicale.

Primele doud vertebre cervicale sunt aproape normale.
Urmitoarele 3 sunt sudate formand un bloc osos. Ullimele
doud, sunt in special diformate, foarte inalte de o parte,
foarte condensate de alli parie, seamidnd vertebrelor cunei-
forme. .
Existd un inceput de torace cervical §i de cifozd bazi-
lard. Probabil, spina bifidd nu este prezenid. Malformafiu-
nea isi are sediul unic, in regiunea cervico-dorsald superioara.

Formula vertebrald este urmitoare: 4 sau 5 V. C. +
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12 V. D. 4+ 5 V. L. Este deci un caz de sindrom Klippel-
Feil tip. Il S

: ([))bservatia lui Paul Rebiérre, (qullcata in Presse
Médicale 1923.) cu bogata simptomatologie nervoasd, e de-
scrisi in cadrul capitolului manifestatiunilor nervoase.

: Observatiunea lui Sicard si Lermoyez: Sindromul
Klippel-Feil. (Revue Neurologique 1923). .

Bolnavul are gitul scurtat. Capul infundat intre umeri.
Pirui are o linie de implantare joasa. Miscarile laterale ale
capului sunt limitate cu 3/, aproximativ.

De 2 ani dela prezeniarea sa la serviciul spitalicesc,
este atins de o hemiparezd a membrelor superioare si infe-
rioare drepte. Aceastd afectiune evolueazd in puseuri succe-
sive, prezentand intre ele perioade de acalmie mai mult sau
mai putin lungi.

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

A. in varsti de 3 ani, esle internatd in clinicd. Pdrintii
au observat dela nagterea sa scurlimea galului. A Inceput
sd umbe la 15 luni

Miscérile gatului sunt limitate. Extensiunea poate fi
exagerata, dar flexiunea esfe mpiedicatd, rotatia este impo-
sibild. Gétul e foarte scurt si capul ‘pare direct implantatd
pe torace.

Implantarea parului scoboard foarte jos, pe spate intre
cei doi omoplali. In plus existd o ridicare a celor 2 omo-
plati, Se constald o usoard cifoza dorsald. Inteligenta copi-
lului este pufin in intarziere. Pe radiografia antero-posteriord
nu se remarcd decat ullima verlebrd cervicald, a cirei apofize
laterale sunt hipetrofiate. Primele vertebre sunt greu de di-
ferenfiat; ele par sudate intr'un bloc.

Aceste trei simptome: scurtimea gatului prin absentd
partiala sau contopirea vertebrelor cervicale, ridicarea conge-
nitald a omoplafilor si implantarea parului pe spate, sunt
patognomonice pentru malformafiunea congenitald a omului
fard gat. Existd dealtcum o spind bifid4 a ultimelor vertebre
~ cervicale i a primelor dorsale. -

. Ridicarea celor doi omoplati nu tmpiedicd aici misca-
rile umerilor si copila isi poata incheia cele doui maini dea-
supra capului siu.

Singurul tratament pe care Pam instituit a fost purta-
rea unei salbe (colierd) de piele, cu extensiunea progresiva,

pentru a susfine capul si a-1 impied esiva,
mult de torace. ) ; piedeca de a se apropia mai
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MANIFESTATIUNI NERVOASE IN SINDROMUL
KLIPPEL-FEIL

Este destul de surprinzitor, c¢i in studiul atat de do-
.cumentat, ca teza Jui Feil, si nu se giseasci afari de ob-
servafiuni originale, sau celor datorite lui Bertoloiti, nici o
descriere detailald despre manifestatiunile, cari pot asocia
aceste malformatiuni vertebrale.

Intr’adevdr, dacid se considerd importanta adeseori
foarte mare a leziunilor anatomice, mai special prezenia
foarte frecventd a unei spine bifide, s'ar putea astepta pre-
zenfa unor turburdri nervoase intinse si grave. S’ar putea
presupune, cad cel mai des ‘aceste turburdri nervoase apar
tarziu,

Intradevidr, consecintele statice sau patologice ale va-
riajiunilor rachidiene se accentueazi inceful cu incetul. In
tot {impul copildriei, elementele vertebrale sunt putin volu-
minoase §i carlilaginoase. Pe masurd ce vertebrele se osi-
ficd, malformatiunile devin mai nete si pot intrefine deci
aparifia accidentelor nervoase. Asa dar nevritele datorite
coastelor cervicale sau sacralizdrii, nu se manifestd adese-
ori decdt dupd 25 de ani. Scoliozele congenitale nu sunt
adeseori apreciabile, decat in timpu! pubertatii.

Sicard §i Lermoyez au publicat doud cazuri pe cari
le-au apropiat sindromului Klippel-Feil. Radiologic caracte~
ristica lor a fost o occipitalizare a atlasului si o axializare
a celei de a 3 a vertebrd cervicald §i clinic o distrofie osteo-
musculard cervico toracicd de origind congenitald de tip
pseudo- miopatic.

Intr'un articol publicat in ,Presse Médicale Paul
Rebierre are meritul de a insista mai particular asupra ma-
nifestatiunilor nervoase cari pot acompania sindromul lui
Klippel-Feil. In acest caz, studiat cu multd grija, autorul a
putut observa intre allele, semne nervoase: hiperestezia va-
lului palatului, o hemiatrofie linguald dreaptd cu deviatia
limbei inspre dreapla, o largd zond de anstezie a tegumen-
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telor regiunei umdrului, dela baza gatului si din regiunea
claviculara stangd; paralizia coardei vocale drepte ; mai mult,
individul prezenta turburdri ale sistemului neuro-vegetgtw:

~ Dup3 acest caz, un mare numér de alte observ‘atlum
au fost publicate, totusi pufini autori au evidentiat accidente
nervoase. Unii spuneau clar, ci examenul radiologic a fost
negativ, iar alfii nici nu-le amintesc de loc.

Oricum ar fi, . manifestafiunile nervoase, cari se dato-
resc sindromului Kiippel-Feil, trebuesc cercetate i desigur-
de multe ori sunt prezente. .

Ne pare just, ci pentru manifestafiunile nervoase, ob-
servate in cursul malformafiunilor rachisului cervical in par-
ficular de reductie numericd a vertebrelor si de occipitaliza-
rea atlasului, trebue si considerdm 3 mari tipuri de mani-
festatiuni:

A) Unele datorite leziunilor “medulare concomitente, §i
mai particular spinei bifide cervicale.

B) Altele, datorite compresiunilor nervilor dela baza
craniului sau a rdddcinelor cervicale.

C) O a treia grupd, daforite prezenfei leziunilor con-
genitale concomitente.

D) Ultimele sunt dalorite, probabil unor puseuri reac-
tionare ale unui eredo-sifilis medular,

A) Manifestatiuni neurologice ale unei spine bi-
fide asociate. E vorb3, de manifestatiuni, in cari leziunea
spinald pare primitivd, sau asociatd malformafiunii vertebrale,
dupi cum se admite una sau alta din patogenie.

Pierre Marie si Léri in legiturd cu doud cazuri de
spina-bifidi cervicald publicate in anul 1913 au precizat
turburdrile nervoase, cari pot fi cauzate prin prezenta aces-
tei afectiuni.

Inir’'unul dintre aceste cazuri, o quadriplegie, apdruta
la varsta de 46 ani, constituia unica manifestatiune a spinei
bifide. In celdlalt caz, aparea, insi f{fot foarte tardiv, o pa-
raplegie brachiald sensitivo-motricd si o nevralgie occipitala.

Lér.i atrage atenfiunea asupra anomaliilor combinaie
alt? rachisului cervical §i a maduvei, susceptibile de a ex-
plica anumite sindrome moloare cate odati tardive.

Tot in acest grup intrd cazul publicat de Sicard si
Lermoyez. E vorbdde un bolnav, prezentind aspectul ,,omului
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fard gat.“ Leziunile vertebrale se acompaniau de o hemi-
parezd evoludnd in puseuri.

E posibil cd aceste turburdri si fie datorite unei spine
bifide oculte. Aparitia tardivi pledeazé indeajuns, in favoarea
acestei presupuneri.

Totusi, observatiunea nu di radiografia leziunilor cer-
vicale, pe cari noi nu le cunoastem decat prin descripiia
clinicd gi spina bifidd nu se giseste mentionati.

Ne pare mult mai logic de a admite, ca aceasti hemipa-
rezd esle datoritd unei leziuni medulare asociate, eventual
unui fenomen de compresiune lateraldi a miduvei, compre-
siune ugoard care explici intermitenfa procesului hemiparetic.

B) Compresiunile nervoase si radiculare pot in-
teresanervii cranieni,radacinile rachidiene §i simpaticul:

Intr'adevdr s’a puiut observa zona de anestezie cufa-
natd, corespunzand feritoriului sensitiv al metamerului C3 si
eventual C4. Aceste leziuni se explicd usor prin condensarea
si sudura corpurilor vertebrale celor de a 2-3, 3-asi a 4-a
vertebrd cervicala.

Deasemenea prin o compresiune radiculard, in cazul
observat de Paul Rebierre ducand la o degenerescen{d a anas-
tomozelor intre ultimele doud rad&cini cervicale §i ganglio-
nul cervical inferior, se poate explica sindromul Claude
Bernard-Horner.

Hemiatrofia linguald dreaptd, paralizia coardei vocale
stangi si a partii stangi a valului palatului, pot fi deaseme-
nea explicate prin furburdri de compresiune.

Existd o leziune destructivd a hipoglosului drept.

Vago-spina'ului i-se atribue paralizia valului pa'atnlui
si a faringelui.

Paralizia coardei vocale este datoritd aceleasi leziuni.

Asa dar in cazul descris de P, Rebierre ne aflam in
prezenfa unui tablou complex. care asocieazd sindromul lui
Avellis : paralizia jumatafii valului palatului si a acordei vo-
cale corespunzitoare, cu o hemiatrofie lingualda de partea
opusa.

Nu poate f1 vorba de leziuni bulbare asociate malfor-
matiunilor vertebrale. O tromboza in teritoriul arterei cere-
beloase inferioare si celei posterioare ducdnd la un sindrom
retro-olivar n’ar explica bilateralilatea leziunii.
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O cavitate siringomielica ar fi mvai .plau'll?llé, tszu 10.
malformatiune bulbari, probabil asocne'lta .dxstfo'f.le: ver ei rale
ar da vreosimil furburdri piramidale §i disociajia caracteris-
i aAsrerfliSlb:;g?t”;xcceptabil compresiunea inlra.-rachidianz”}
a ridicinilor medulare a spinalului §i malformajiunea bazei
craniului, ducand la paralizia hipoglosului de partea opusa.

Inirun alt caz (observat de Roger-Chabert) .Smfjm'
mul lui Aran-Duchenne poate fi datorit unei compresiuni rz%-
diculare a teritoriului C3 drepte (dar aici nofiunea de speci-
ficitate face si admitem ci e vorbd de o poliomelitd ante-
rioard supraadiugatd). )

Tot abolirea reflexului de contractie a sterno-cleldqn
mastoidianului poate fi explicatd printr'o compresiune radi-
culard anferioari sau posterioard, infrerupand la acest nivel
arcul reflex.

Pe de altd parte existd o compresiune radiculard cu durere.

Fenomenele dureroase sunt cele mai dese si datorite
compresiunilor ' ridicinelor: posterioare cu simptomatologie
obiectivd si adeseori numai subiectivi. :

Aceastd compresiune poate fi tradusd prin furnicaturi gi
de multe -ori aceste turburdri nu pot fi explicate prinirun
substrat anatomic net.

Altddata insa, iritafia rddicinilor posterioare poate fi
mult mai netd (observatia lui Breton si Lance) si in acest
caz in tot teritoriul plexului cervical, presiunea profundi
provoacd durere §i in aceas zoni hiperestezia cutanati e
marcata,

In acest caz, descris de Brefon si Lance se provoacd
deasemenea durerea prin percutiunea apofizelor spinoase cer-
vicale (mai ales celei de a 2-a si a 6-a). '

Radiografia arati, ci toati coloana cervicali pana la
cea a 6-a inclusiv, este atinsd de procesul patologic.

La un bolnav a Iui Roger si Astier, compresiunea nu
se traducea prin nici un sindrom 'obiectiv, numai in durerile
intense si spontane, iradiandin domeniul plexului cervical si
redesteptate prin mobilizarea gatului si presiunea apofizelor
spinoase. Conirastind cu aceasta intenzitate, examenul sen-
sibilitatii obiective §i reactiunile electrice n’a aritat nici o
atingere a plexului cervical sau brachial, '
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C) Manifestatiuni nervoase cu leziuni congenitale
concomitente,

In acest caz, manifestatiunea patogenici initia'd a pro-
vocat o alterafie interesdnd nu numai rachisul cervical, dar
§i rachisul lombo-sacrat cu sau fird manifestatiuni de spini
bifidd. Poate si existe in cazul publicat de Sicard si Ler-
moyez, o aplazie congenitald a marelui pectoral, unui mare
numdr de fascicole a sterno-cleido- mastoidianului si a tra-
pezului inferior. Se poate intreba, dacd aici, n’ar fi vorbi
de o malformafiune paraleld cu a rachisului cervical,

Simetria leziunii, reactiunile electrice, permit de a eli-
mina toate furburdrile radiculare.

Massa musculard intrd in domeniul miopatiilor.

Ea impune toate problema acestei ultime afectiuni i
mai ales, a celei, incd obscurd, a turburdrilor desvoltarii
osoase §i musculare,

D) Manifestatiuni nervoase, datorite probabil unei
heredo-sifilis medular.

In acest grup gdsim cazul observat de Cornil §i Wol-
gesinger, la care o ameliorafie a turburirilor motoare para-
plegice parea fi ajunse printr'un tratament specific, puldndu-ne
gandi la un heredo-sifilis medular, dup4d Roger §i Chabert,
~desi in cazul lor, Cornil i Wolgesinger atribniau pareplegia
unei spine bifide oculte.

Dar absenta acestei anomalii arata cd £ vorbd de o
paraplegie prin mieliti §i ameliorarea printr'un tratament
specific este un indiciu precis a vaiorii aceslei ipoteze.

Sifilisul este dovedit in cazul lui Roger-Chabert i le-
ziunea pare fi o poliomielitd anterioard, atingand fascicolul
piramidal. Aceasta este probabil o leziune a arterelor sclero-
comisurale. Dealtcum André Lévy a ardtat cd scleroza cor-
donulul alb se gases'e de regula in poliomielita anterioard

CONSIDERATIUNI GENERALE ASUPRA MANIFESTA-
TIUNILOR NERVOASE

Am vizut asa dar, ci am avut posibilitatea de e dls-
tinge in cursul malformatiunilor rachisului cervical mai multe
tipuri de manifestajiuni nervoase.

Aceste sunt sau manifestari medulare asociate, cari pare
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a fi datorite prezentei fie unei spine bififie ocultve,. fie unei
cauze unice, heredo-sifilisul, sau par a fl t'u'rburan nervoase
datorite, unei influenfe directe a reducfiunii .numence ver-

tebrale.
Deci putem observa:
a) Turburéri m?ltoare.
b) Turburiri reflexe, )
c)) Turburiri sensitive (supraadiugate de multe ori)

d) Turburiri sfincteriene.
e) Turburiri trofice. ) b dit
a) Turburérile motoare pot sd se prezinte sub dife-

rite aspecte, dupd cum e vorbi de manifestafiuni de tip
spasmodic, sau din confrd de tip flasc. ' )

‘Noi am vizut, ci a fost cite odatid greu de diferentiat
origina lor, anumite cazuri pardnd de a ftraduce prezenfa
unei spine bifide oculte (cazul amintit a lui Cornil si Wo}—
gesinger), in alte cazuri putea fi datorite, ca in observafia
lui Roger-Chabert unei mielite de origind specificd.

Oricum ar fi trebue, sd refinem un prim fapt, daci
.cumva observim, ceeace e insd destul de exceptional, o pa
raplegie in anumiti misurd congenitald si aceasta cel mai
des tardiv, precum in majoritatea ~observafiunilor publicate.
cum si in cazul lui Cornil si Wolgesinger deja .amintit, ca
este insofitd i de alte turburiri motoare.

Aceste din urma se traduc fie cum am vizut, printr'o
paraplegie spasticd sau flasca, fie printro hemiplegie, fie
prin. turburdri motoare localizate in domeniul unuia dintre
nervii cranieni, fie in fine prin parezii radiculare.

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

b) Turburirile reflexe: Se poate usor intelege prin
expozeul schemalic fécut al diferitelor tipuri de turburiri mo-
torii, c& se poate asista ataf, cum e reguli dealtcum, la exa-
gerarea reflexelor tendinoase in sinoromele spastice, cel mai
des, cand alteratiunea atinge sistemul piramidal, cu prezenta
semnului Babinski, cit si din contrd, in anumite sindrome
radiculare, la abolirea reflexelor tendinoase. Intre turburirile
reflexe trebue deasemenea sd-incadrim, contracturile muscu-

lare, cele mai dese ale - sterno-cleido- mastoidianului, pielo-
sului si apoi a trapezului.
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. ¢) In ceeace priveste turburirile sensitive, ele pot
fi de doud feluri:

' 1. Sau e.vorbé de furburdri subiective, caracterizate
prin furnicituri, parestezii, durere etc.

2. Sau o serie de furburdri obiective.

] d) Se mal poate nota prezenta turburdrilor sfincte-

riene cari pot fi caracteristice unei spine bifide oculte.

~ In general, e o predominentd la nivelul sfincterului
vezical. .

Cel mai des e vorbd de o disurie prin retentie. Bol-
na\(ul e obligat de a se sforfa pentru a urina; el are sen-
safie falsd de mictiune, mai excepfional are incontinenfi..
Acest fenomen poate fi in legituri cu o mielitd probabil
specificd, ca in cazul lui Cornil-Wolgesinger.

e) In fine, sindromul lui Klippel-Feil poate fi insofit -
de manifestatiuni trofice.

Cele mai dese sunt fard indojald, amiofrofiile, cari pot
interesa cel mai des sterno-cleido-mastoidianul, trapezul in-
ferior, gi marele pectoral, sau cAte-odatd muschii eminenfei
tenare sau si muschii limbei.

E interesant de a nota, cd in cazul lui Sicard si Ler-
moyez era chiar o amiofrofie atat de accentuati de o parte
a sterno-cleido-mastodinianului i a marelui pectoral, ca s’ar
fi putut intreba, dacd n’ar exista o malformatiune musculard
paraleld malformatiunii vertebrale.

PATOGENIA COMPLICATIUNILOR NERVOASE

Am vizut dar simptomatologia nervoasd foarte variata,
afectind modalititi clinice diverse. Vom incerca acum de a
gasi, o patogenie capabili de a coordona intre ele faptele
si de a le raporta la sindromul lui Klippel-Feil.

Am vizut deja patogenia sindromului, vom intra dec1
in studiul patogeniei complicatiunilor nervoase.

Fiind admis teoria Iui Feil, asupra patogeniei sindro-
mului, ne gisim in prezenta a 2 factori, cari pot fine sub
depedinta lor leziunile neurologice observate. '

1. Leziunea osoasi

2. Spina bifida.

A) Leziunea osoasd: Am vdzut rezultatul autopsiei
observapel lui Feil i a lui Crouzon-Li¢ge, Reductia nume-
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rick a orificiilor de egire a nervilor rachidieni este interesant
de a nota. Ea existd in cele doud observatiuni §i acesti doi
bolnavi nu prezentau niciodatd turburdri de inervatie. S’a
dedus deci, c ridicinile au luat o altd cale. Pdrea ca existd
o adaplatie reciprocd a miduvei i a rachisului, ceeace se
poate explica prin faptul, ca punctele osoasa apdrand foarte
tardiv, vertebrele oferd o slabd rezistentd relafivd, gi in con-
secinfa in cursul turtirii §i condensdrii ar fi un mulaj al
substantei cartilaginoase, in jurul vaselor si nervilor, fard a

jena in nici un fel, functiunea lor. )
Examindnd piesele anatomice, nu se poate admite feo-

ria, care ar vrea si vadd intr'o asemenea leziune rezultatul
unei infectiuni acute, unei spondilite a primei copildrii, ca-
pabild de a se redestepta si a provoaca leziuni de ordin
neurologic. Anatomia patologicd nu aratd nimic caracteristic
ce se gisesc de obiceiu fn procese de infectiuni osoase. In
aceste cazuri, probabil nu era vorbd de sindromul lui Klippel-
Feil, ci probabil de altceva, un morb a lui Pott suboccipital

vechiu, simuldnd sindromul Kiippel-Feil.
Daca examindm evolutia sindromului de o parte, com-

plicafiunile nervoase pe de alid 'parle, vedem cd in toate
cazurile aceste din urma apar dupd un interval de timp mai
mult sau mai pufin lung. Prin urmdirile sale, procesul infec-
tios capabil de a crea leziunea osoasi ar fi evoluat in li-
niste, fard a leza, oricum ar fi, meningele, ridicinile si
méaduva. Aceasta pare dela inceput foarte neprobabild, dac
ne gandim la intensitatea infectiunii capabild de a c,:rea 0
asemenea malformatiune,

Apariti.a complicafiunilor neurologice ar fi datorite, dupd
a<.:ea'sté teotlg, :nei lredesteptéri a procesului infectios. Insd
nimic, urmdrind evolutia clinici i i
do s e gindl Ia o fia clinicd a cazurilor, nu ne permite
) In tot cazul, poate fi vorba de leziuni, evoluand incel
int’'un mod progresiv firi a atinge starea g:eneralé fard nici
unul dintre semnele capabile de a face si "d'
leziun% infe]ctioasa.' ) ne gandim la o

eoriile mecanice par ‘a fi mai satisi%cs i
osoasd evoludnd fncet ir? ra;?orft1 c?aclr::tt:::éac;:: ar:. ernea
pabild de a explica anumite éimptome. Faptelel F())(l))z:;v(:t:

in cursul sacralizarii celei d
e 5-a lombar 5 s
lag sens, are, pledeaza in ace-
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Totusi, aceastd teorie e departe, de a 'explica {otul si
in particular anumite leziuni ale fascicolului piramidal cari
nu traduc o compresiune.

Peniru explicarea acestor turburiri Guillain si Molla-
rel au incercat de a le explica, prin ipoteza unei compre-
siuni a arterelor colaterale metamerice ale arterelor spinale,
compresiunea intrefinand o ischemie relativi a segmentelor
medulare corespunzdtoare si determinind in deosebi, degene-
rescenta fascicolului piramidal.

- Se pare totusi, greu de admis o leziune compresivi,
interesdnd numai arferele si !dsind intact ridicinile rachi-
diene.

Putem deci conclude, ci oricare ar fi teoria emisi, le-
ziunile osoase in sine, nu pot fi responsabile de leziunile
neurologice ardtate. Fara a le nega complet, par insd a fi cu
totul insuficiente.

B) Spina bifidi.

Leziunile neurologice in cursul spinei bifide sunt cu-
noscute de mult timp'gi varietaiea lor e foarte mare. Autorii,
cari au studiat aceste leziuni au formulat teorii patogenice
bazate pe clinici, pe rezultatele interventiunilor chirurgicale
si pe embriologie.

Aceste teorii se reduc in mod schematic la doud mari
teorii :

Teoria mecanica.

' Teoria congenitala.

Teoria fnecanicd. Aceasti teorie a fost invocatd de di-
feriti autori (Valles si Cotte, Wolker, Ricard etc.) §i simpto-
matologia prin care se traduce, se datoreste unei compre-
siuni:

Tumori extradurale, rezultindu-se de €x. pe seama la-
mei epitelio — seroase, fibrome, lipome, angiome, condrome
osteome, sau tumori mixte. —

Tractusuri fibro-elastice: Spina bifida avand o ten-
dinf4 spontani la vindecare, se formeaza des cicatrice, cari
cicatrice sunt si aderente, ce sunt formate prin resturi ale
lamei epitelio-seroase. Ele sunt unife tubului nervos, filete-
lor cari ies din el, invelisurilor scheletului inconjurétor, fe-
tei profunde a pielii. Evolufia miduvei §i a ra_chisului ne-
fiind aceeas, aceasta din urmd alungindu-se mai repede, se
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injelege ca aceste procese ﬁbro-elasticg fn mgnlentulA de pu-
seuri de crestere pot produce tracfiuni, intretindnd in urma
degenerescente ascendente, descendente, de unde o simpto-
matologie foarte variata. : |

Dar aceasli teorie, chiar satisficatoare, lotusiﬂnu ex-
plici totul si s'a recurs la formularea unei alte teorii pato-
genice, S :
Teoria congenitald. Aceastd teorie se spr11me§te pe
o malformatiune congenitali a miduvei penlru a exphca.fe-'
nomenele neurologice, pe cari le observdm in cursul spinei
bifide. Ar fi vorbi de o mielodisplazie, datorifa fie unei le-
ziuni de ordin siringomielic, fie leziunilor medulare, epen-
dimare. Aceasta poate rimine latentd pand la un anumit
timp, apoi se desvolti si se traduce cliniceste prin diferite
turburdri nervoase. Aceastd mielo-displasie ar fi insofitd in
majoritatea cazurilor de o dehiscentd vertebrala, localizatd pe
arcul posterior a unei, sau a mai multor vertebre. (Rigondet).

In rezumaf teoria mecanicd poate numai intr'o mica
parte sd explice anumite simplome ale compresiunii radiculare.

Teoria congenifald explicd mai bine leziunile, in special
cele medulare.

Este deci logic, de a admite in stare actuald a cunos-
tintelor noastre teoria mix(d, admisi de mulfi autori (Reck-
lighausen, Chiray, Beck etc.), care are meritul de a explica
dupd cazuri, ceeace fiecare dintre teoriile precedente, foarte
riguroase, au fost incapabile de a face.

' Existd incid un. punct, pe care I'am amintit de mai
multe ori: latenfa cite odati considerabild a leziunilor.

Observatiunile de spina bifidd au fost publicate frec-
vent. In urma unui traumatism apar de ex. simptome pe
cari lezatul are tendinfa de a le datori socului, dar cari
provin in realitate din cauza spinei bifide. Exist% chiar erori
§i de diagnostic, rachischisisul, fiind etichetat ca fracturd
coloanei vertebrale (Auvray). In consecintd n’au decat bi-
nuiala unui traumatism, o afecfiune intercurenti vine de
a destepta leziunile latente si daci acest primum movens
lipseste, leziunea ar rimanea nebigatd de seama.

In alte cazuri insi e evolutia insdsi a leziunii
vine sd provoace complicatiunile,t fie ¢4 se vorlf;lug:, bcr?<;:
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c¥c.atr1c1a]€'=, .de malformatiuni, de constituirea unei cavitéti
siringo-mielice etc,

' Daci privim acum ansamblul celor ingirate, vedem ci
noi le putem grupa fn mod schematic in 4 mari grupe:

o 1. In primul putem pune spina bifida latentd, fard le-
ziuni neurologice (in cazul, cand radiologic punem in evi-
dentd spina bifid4, ins3 inaintea aparifiunii turburdrilor ner-
voase :

Spina bifidd - rachischisis.

2. Cand apar si turburiri neurologice :

Spina bifidd - rachischisis - leziuni neurologice.

3. In al 3 lea intrd observatiunile cu sindromul lui
Klippel-Feil, insd fdrd complicatiuni de ordin neurologic:

Spina bifidd + rachischisis. <~ dezordinea vertebrelor coresp.

4. Sindromul Klippel-Feil asociat de turburari nervoase :

Spina bifida’ -t rachischisis -~ desordinea vertebrald -
lez, neurologice.

Pare deci ca intre cele doud grupuri exireme, se afli
tot un proces evoluliv special. Este o concordanti manifest3
intie grupurile 1 si 3, 2 si 4, ceeace le separd, si tocmai
aceasta e ce caracterizeazd sindromul Klippel-Feil. Ori, daci
examindm cazul publicat de Pierre Marie §i Léri, noi putem
gdsi cauza acestei diferenfe: de fapt in aceastd observafie a
lor, rachischisisul isi are localizarea la nivelul Cs. C;, cu o
coloand osoasd deasupra lor, capabila prin consecin{d de a
opune o rezistenti pentru instalarea malformatiunii.

Aceasta este ilustrafiunea teoriei lui Feil, a patogeniei
sindromului, care poarld numele sdu §i pe care I'am vazut

mai sus.

In rezumat: e vorbi deci de o leziune congenitald,
formandu-se lent evoludndu-se incet §i care in nomentul
cresterii, la pubertate, sau cu ocaziunea unui fenomen in-
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tercurenl oricare si fie, poate sd se comphce de lezmm dé

ordin neurologic.

E incontestabil, cd acesti bolnavi pot prezenta alte
malformatiuni congenitale (osoase, ca ridicarea omoplatilor
prezenfa unei spine bifide lombo-sacrate, musculare si ner-

voase), independente de cele sfudiate.



Concluziuni

1. Sindromul lui Klippel-Feil, descris de acesti autori in
anul 1912, e 0 anomalie de desvoltare a coloanei cervicale.
Este un sindrom de reductie numertcd a vertebrelor cervicale,
indivizii atingi avind aspectul ,oamenilor fdré gat“. Este
des asociat de sindromul lui Bertolotti: Occipilalizarea atla-
sului.

2. Este o boald rard, de origind congenitald, survenind
mai des la sexul masculin, foarte variabild in ce priveste
anatomia patologicd si patogenia, de etzologze nesigurd, foarte
rar ereditard.

3. Se caraclerizeazd prin,

A. Triada clinicd -

a) Scurtimea sau lipsa aparentd a gatului,

b) Implantarea joasd a pdrului,

¢) Limitarea migcdrilor capului,
asociatd incd de o serie de alte semne mai putin constante si
importante.

B. Triada anatomzcd

a) Reductia vertebrelor cervicale si sudarea lor intr'o
massd cervico-dorsald.

b) Prezenfa spinei bifide,

c) Ridicarea cutiei foracice, formdnd toraxul cervical
mai slab desvoltat.

4, In ce privesle patogenia sindromului, in general e
admisd teoria lui Feil, care susfine rolul principal al spinei

bifide, care e la baza leziunilor osoase, precum st la baza
complicatiunilor nervoase cari o acompaniazd.

5. Examenul radiologic, execulat dupd o lechnicd pre-
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cisd, e mijlocul suveran peniru punerea diag.HOﬁticylui, cat si
pentru a ne da seama de gradul malformafiunii §i a-compli-

catiilor coexistente. o . ] X
6. Diagnosticul diferential se impune in primul rand cu

morbul lui Pott suboccipital evolutiv sau vindecat, cu ftorti-
colisul congenital osos sau muscular, occipitalizarea. fztlasului-
purd sau asociatd sindromului, mai rar cu rachitismul  §i-
spondilitele (reumatismale si traumalice).

7. Sindromul lui Klippel si Feil este asociat de o serie
de manifestafiuni nervoase : turburdri motoare — ducdnd pind
la hemiplegie—, turburdri reflexe, Sensitive, trofice gi sfinc-
teriene, datorite atingerii mdduvei, nervilor rachidieni, cranieni
sau a simpaticului, fie in urma unei spine bifide coexistente,
fie in urma compresiunii daforite ingramddirii si a conden-
sdrii vertebrelor cervicale.

8. Acest sindrom, fard 'nici-o- manifestafiune psichicd
evidentd, — ftotugsi cife-odatd cu o0 oarecare intdrziere a in-
teligenfei —, neavdnd nici un tratament propriu zis, e com-
patibild cu o viotd lungd, neducind cel mai des, decd! la o
stare-de rezistenfd fizicd micsorald si de oboseald generald,
nu impiedicd bolnavul de aduce o viatd aproape normald.

Vazutd i bund de imprimat:

Cluj, Ia 19. Iunie 1936,

Presedintele tezei: Decan :

(ss.) Prof. Dr. C. Urechia. (ss.) Prof.Dr. D. Michail.




Conclusions

1 Le syndrome de Klippel- Feil, décrit par ces au'eurs
en 1912, est une anomalie de développement de la colonne
cervicale. C’est un syndrome de réduction numérique des
veriebres cervicales, les sujets en atieints ayant I’aspect ,des
hommes sans cou®. Il est souvent accompagné du syndrome
de Bertolotti: Voccipitalisatiou de 1'atlas.

2. Clest une maladie rare, ‘d’origine congénitale, qui
se rencontre le plus souvent dans le sexe masculin, quant
a Ianatomo-pathologie et a la pathogénie frés variable, d'é-
tiologie incertaine et trés rarement héréditaire.

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

a) Brieveté, ou Pabsence apparente du cou,
b) Implantation basse des cheveux,
¢) Limitations des mouvements de la {éte,
associée encore d'une série d’autres signes moins importants
et moins' constants. '
B) La triade hnatomique:
a) Rédaction des veriébres cervicales et leur soudure
en une masse cervico-dorsale.
b) Présence d’un spina-bifida,
¢) Elévation de la cage thoracique, constituant un
thorax cervical de moindre résistance.

4. Quant 4 la pathogénie du syndrome il est admise,
par la majorité des auteurs la théorie de Feil, qui soutient
le role fondamental du spina bifida, qui est tant a la base
des lésions osseuses, qu’ & la hase des complications neu-
rologiques qui 1'accompagnent. )

5. L’examen radiologique, fait suivant une {echnique
précise, est le moyen souverain, tant pour affirmer le diag-
nostia, tant pour se rendre compte du degré de la malfor-
mations et des complications coexistantes. )

6. Le diagnostic différentiel s'impose en premier ordre
avecsle mal de Pott sous-occipial évolutif ou guéri, avec le
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torticolis osseux ou musculair congénital, Poccipitalisation
de l'atlas pure ou associé au syndrome, plus rarement avec
le rachitisme et des spondylites (rhumatismales ou trauma-
iques). :
. % Le syndrome de Klippel-Feil est associé d’une série
de manifestations nerveuses: troubles moleurs-allant jusqu’a
'hémiplégie, troubles réflexes, sensitives, trophiques et
sphinctériens, dues 2 l'afteinte de la moelle, des nerfs rachi-
diens, craniens, ou du sympathique, soit & la suite de Ia
présence d’un spina bifida coéxistant, soit a la suite d’une
compression par la tessement des verfébres cervicales.

8. Ce syndrome, sans aucune manifestation psychique
évidante, — V'inteligence étant cependant quelquefois en
‘refard — n’ayant aucun fraitement proprement dit, est com-
patible avec une vie longue, n’amenant le plus souvent,
quun éfat de moindre résistance physique et de fatigue gé-
nérale, n’empéchant pas le malade de mener une vie, a peu .
prés normale. v
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