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Introducdo

A sindrome de Klippel Feil (SKF) é uma doenga rara com poucos relatos na literatura que tem sua génese em
alteragdes genéticas. Consiste na fuséo de duas ou mais vértebras cervicais e é uma condicdo congénita que,
por vezes, pode ser perceptivel no nascimento da crianga. O quadro clinico é bastante variavel.

Objetivo
Relato de caso.

Método
Os dados apresentados foram coletados do prontudrio e complementados com informagées fornecidas pelos res-
ponsdveis e estudos cientificos. O Estudo foi autorizado pela direcéio do servico e pelos familiares via assinatura
de TCLE.

Resultados

O caso em evidéncia neste trabalho apresenta as condicées fenotipicas cléssicas @ SKF (Sinostose de C2-C3,
C7-T1 e Pterygium colli, além de torcicolo por estiramento do esternocleidomastéideo, espinhas bifidas, hemivér-
tebra, costelas acessérias e dor braquial crénica) em menina de 6 anos de idade. Como peculiaridade, crises
febris algicas recorrentes chamam atencéo por n&o se ter nenhuma relagéo direta entre as crises e a sindrome
em si apontadas na literatura. Em acréscimo, esta produgéo destaca a importancia de uma nova classificagéo
patolégica em 4 subtipos com base no tipo de acometimento cervical e padréo de heranca, em que a paciente
se enquadra no tipo 2; sendo o tipo 1 (recessivo) no caso de fuséo do C1, tipo 2 (dominante) no caso fuséo de
C2 (sem envolver C1) e outra fus&o de vértebra, tipo 3 (recessivo ou com penetréncia incompleta) no caso de
fuséo isolada (sem incluir C1) e o tipo 4 que ainda estd em estudo. Por fim, também foi pontuado as técnicas
de correcéo cirtrgica (hemilaminectomia e foraminotomia para dor braquial, zetaplastia para Pterygium colli,
osteotomia para sinostose e redugéo do esternocleidomastéideo para torcicolo) vidveis como terapéutica.

Concluséo

Apesar das repercussdes positivas sobre a qualidade de vida dos pacientes, é importante colocar em pauta o
pouco nimero de corre¢des cirdrgicas que foram realizadas em pacientes portadores desta sindrome e que as
técnicas utilizadas nessas correcdes datam de, pelo menos 1953, o que revela poucos avangos da comunidade
cientifica na abordagem desta condicdo. Ressalta-se, ao fim, que as crises febris recorrentes acompanhadas de dor
n&o tiveram sua génese caracterizada e as observacdes da responsavel pela paciente néo foram esclarecedoras
para apontar uma hipétese que justifique esse quadro peculiar.
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