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Zespdt Klippel-Feila (dystrophia brevicolis, congenital short
neck, "homme sans cou, Froschhals) jest wada wrodzong polegajgcg na
zwyrodnieniu $rodkowego listka zarodkowego. Objawia sie ono w patolo-
gicznie zmienionej morfologii szyjnego odcinka kregostupa, miesni szyi
i obreczy barkowej oraz w zmianach budowy czes$ci twarzowej i podsta-
wy czaszki. Zmianom tym mogg tez towarzyszy¢ zaburzenia w morfolo-
gii innych czesci ciata i w reakcjach nerwowych [1, 3, 11, 12].

Przyczyny wyzej opisanych zjawisk patologicznych mnie sg jeszcze
szczegblowo poznane [6], a niektérzy autorzy [12] sugerujs, ze wada ta
uwarunkowana jest genetycznie lub epigenetycznie. W dostepnej lite-
raturze spotkaliSmy cztery opisy przypadkéw zespctu Klippel-Feila po-
lgczonego z rozszczepem podniebienia, a tylko jeden zawiera dane antro-
pometryczne [12]. Dane te wykazaly znaczny niedorozwdéj podstawowych
cech budowy ciata i nieznaczng, prawostronng asymetrie zuchwy u ba-
danej (21 lat). Charakterystyka antropologiczna przypadkéw wrodzo-
nych wad rozwojowych jest celowa tak z punktu widzenia poznania
wplywu zaburzen na stan i rozwdj somatyczny, jak i ze wzgledu na $le-
dzenie efektow terapeutycznych. Z tych wzgledéw postanowiliémy przed-
stawi¢ opis niniejszego przypadku.

Badaniu antropologicznemu i stomatologicznemu poddanc chorg I. R.
(lat 5 i 1 miesigc), ktéra w lutym 1973 r. przebywala w Klinice Laryn-
gologicznej AM w Poznaniu *.

Dane antropometryczne, dotyczace cech somatycznych, wyrazone w
gramach i milimetrach sg nastepujgce: ciezar ciala — 15 700; wysoko$é
ciala — 994; grubosé faldu skérno-ttuszezowego na brzuchu — 4; V-sst —
215; diugos¢ tulowia — 398; szercko$é barkéw — 225; szerokodé klatki

* Panu dr A. Obrebo wskiemu dziekujemy za umozliwienie badah.
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piersiowej — 162; glebokos¢ klatki piersiowej — 115; szeroko$¢ mied-
nicy — 170; obwoéd szyi — 276; obwod klatki piersiowej w spoczynku —
505; obwod talii — 480; obwod przez sy — 584; obwod gltowy — 493;
g-op — 165; eu-eu — 148; mast-mast — 104; ft-ft — Y3; ex-ex — 8l;
en-en — 25; zy-zy — 112; go-go — 83; n-sn — 37; n-pr — 4'l; n-gn — 83;
al-al — 25; ch-ch — 35; 1s-1i — 12.

Wiek morfologiczny oceniony metoda Wola Askiego [21] wynosi
4 lata i 2 miesigce, co oznacza roczne opoznienie rozwoju. Dziecko miesci
sie na siatce oceny tempa i harmonijnoéci rozwoju w kanale ,,K” — roz-
wo6j harmonijny. Profil znormalizowanych odchylen od normy rozwojo-
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Ryc. 1. Profil znormalizowanych odchyleii od normy rozwojowej.

I — ciezar ciata, II — wysoko§¢ ciata, III — grubosé fatdu skorno-ttuszczowego, IV — diu-
go§é tutowia, V — dlugo$é konczyny gornej, VI — majw. obwod ramienia prawego, VII —
dtugo§é konczyny dolnej, VIII — najw. obw6d podudzia prawego, IX — szeroko§¢ barkow,
X — szeroko§é klatki piersiowej, XI — gleboko$é klatki piersiowej, XII — szeroko§¢ bioder,
XIII — wskaZznik tulowia, XIV — wskaZnik barkowo-biodrowy, XV — wskaznik konczyny
gornej, XVI — wskaznik konczyny dolnej, XVII — wskaznik miedzykonczynowy, XVIII —

wskaznik klatki piersiowej, XIX — obwod glowy, XX — obwo6d klatki piersiowej

wej (ryc. 1) wskazuje, ze we wszystkich badanych cechach, z wyjatkiem
szeroko$ci miednicy, chora jest opézniona w stosunku do normy [19],
przy czym na uwage zastuguje fakt wiekszego op6znienia wysokosci niz
ciezaru ciata.

Zmiany patologiczne dotyczyly: gtowy, szyi oraz prawego barku. Wy-
razaly sie one miedzy innymi nieprawidiowym ulozeniem ko$ci i miesni
obreczy konczyny goérnej. W zwigzku z powyzszym dokonano pomiaréw
prawej i lewej strony ciala. Na tulowiu i szyi wykonano pomiary poét-
obwodéw, przyjmujac za linie posrodkowsa ciala z przodu prosta prze-
chodzacg przez punkty sst i xi, a z tytu linie c-lu. Zmierzono odchylenie
od tej linii dolnych katéw lopatek i brodawek sutkowych. Na glowie po-
miary stuzace do okreélenia asymetrii wykonane zostaty techniké, Zapro-
ponowang przez A. Malinows kiego [9]. Pomierzono rowniez matzo-
winy uszne: najwieksza szeroko$¢ i wysoko$¢ nasad i catych matzowin.
Polozenie zewnetrznego otworu stuchowego okre§laty pomiary wykonane
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do punktu tragion. Pozostate pomiary wykonano zgodnie z technikg M a r-
tima [10]. Dla kazdej z cech, mierzonych na obu stronach ciata, obliczono
wspolczynnik asymetrii wzglednej [16], dzielgc r6znice pomiedzy wartos-
ciami dla strony lewej i prawej przez mniejszg warto$é pomiaru i mno-
zac przez 100. Obliczone wspoéiczynniki wraz z pomiarami asymetrii poda-
ne sg w zestawieniu.

Zcstawicnic
Asymetria badanych cech: p — pomiar strony prawej, / — pomiar strony lewej, 4,, — asymetria.
wzgledna
Gecha a7 l A, Cecha [esip l A,
V-t 134 126 +6,4 obwody:
t-n 95 114  —20,0 | ramienia 161 166 -3,1
t-sn Thi 110 +0,9 | przedramienia najw. 161 162 —-0,6
t-gn 123 110 +11,8 | przedramienia najmn. 123 126 —2,4
go-gn 73 80 —9,6 || dioni 140 128 +9,7
n-ex 40 43 —7,5 || uda 305 310 —-1,6
a-da 433 436 —0,7 || podudzia najw. 210 213 —-1,4
a-r 192 180 +6,7 || stopy 165 160 +3,1
r-sty 131 136 —3,8 | poétobwody:
sty-da 110 120 —9,1 | szyi 135 160 —18,5
mu-mr 50 53 —6,0 || barkow 293 272 +7,7
B-ic 571 560 +2,0 || klatki piersiowej 225 250 —11,1
ic-ti 300 293 +2,4 | talii 230 240 —4,4
ti-mal lat. 248 245 +1,2 || przez ic 250 240 +4,2
ap-pte 164 159 +3,1 | matzowina uszna:
mit mtf 69 63 +9,5 || wysokosé 43 47 -9,3
szerokos¢ 25 26 —4,0
wysokos$¢ nasady 37 39 —5,4
szeroko$¢ nasady 18 19 —-55

Odlegloéé katéw dolnych topatek od linii posrodkowej tulowia: p=55, =30, 4,,= +83,4; wysokosé dolnego kata
topatki od B: p=720, I=778, 4,,= —8,1; odlegtos¢ brodawek sutkowych od linii posrodkowej ciata: p=51, [=65, 4=
=—274.

Asymetria twarzy w pomiarach wykonywanych od punktu tragion
wystepuje nieregularnie, natomiast w pozostalych pomiarach uwidacznia
sie jednoznacznie asymetria lewostronna. Biorac pod uwage wszystkie
pomiary do tragionu mozna stwierdzi¢, ze prawy otwor stuchowy zew-
netrzny przesuniety jest ku tytowi i w dét wzgledem lewego, przy jedno-
czeénie wiekszej lewej malzowinie usznej. Na uwage zastuguje fakt, ze
ramie jest dluzsze po stronie prawej, natomiast wiekszo$¢ pozostatych
cech konczyny gornej posiada wyzsze wartoSci po stronie lewej. Ze
wzgledu na ograniczong patologicznie ruchomo$é lewego ramienia, jak
sie wydaije, nastgpi¢ mogla kompensacja diugosci konczyny przez po-
zostale jej odcinki. Z powyzszych badan asymetrii wynika, ze strona le-
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Ryc. 2. Asymetria wzgledna $§rednia poszczegblnych czeSci ciala

wa gornej potowy ciala objeta w wiekszym stopniu zmianami patologicz-
nymi wykazuje przewage wartoSci pomiar6w nad strong prawg (ryc. 2).
Prawostronng asymetrie szyi i obreczy barkowej mozna tlumaczy¢ prze-
rostem mie$ni strony lewej, ktory spowodowal przesuniecie obreczy bar-
kowej w kierunku przysrodkowym i ku gorze. Na fakt ,przyciggania”
punktéw kostnych do siebie zwracal m. in. uwage N. Wolanski [19].
Kompensacja lewostronnej asymetrii gornej czedci ciata nastepuje przez
prawostronng asymetrie konczyn dolnych i obreczy biodrowe;j.

W badaniu jamy ustnej zmiany dotycza: 1) wargi dolnej, jest ona
znacznie grubsza po stronie lewej (grubos¢ czerwieni wargowej w lewej
1/38 diugosci wargi — 7 mm — po prawej w odpowiednim miejscu —
4 mm); 2) zgryz, ktory jest otwarty, czesciowy, przedni od prawego sie-
kacza bocznego do lewego kta, a w zuchwie od kla do kita. Siekacze gérne
wykazujg zmiany prochnicowe. Nie stwierdzono mieprawidlowosci w wy-
rzynaniu sie zebow. Podniebienie twarde posiada niezbyt rozlegly roz-
szczep podsluzéowkowy po stronie lewej.

Podjeto rowniez prébe ustalenia genetycznych przyczyn zmian pa-
tologicznych u badanej. W tym celu dokonano analizy dermatoglifow,
obserwowano wystepowanie mphh, przyrosniecie ptatka usznego i sto-
sunek dilugosci paledw II i IV u badanej i jej rodzicow. W ostatnich
trzech wymienionych cechach istnieje zgodno$¢ pomiedzy dzieckiem
i matky: obie posiadajg palec IV dluzszy od II, nieprzyro$niety platek
uszny oraz owlosione paliczki $rodkowe tylko na jednym palcu. Zadna
z tych cech u ojca nie jest podobna do dziecka. Badanie liczby oraz ukta-
dow listewek skoérnych na dioniach mie wykazalo znacznych odchylen od
normy [7, 15] u dziecka i rodzicow. Warto jednak podkresli¢, ze u matki
wystepowal do§¢ prymitywny typ wzoréw na opuszkach palcéow (5 tu-
kéw i 5 petli, przy Sredniej liczbie listewek =5,1).

Interesujgce wydajg sie zmiany w obrebie luku zebowego ojca. W
szczece: niewyrzniete obustronnie Pm, i M, rotacja lewego I, trema
(ok. 4 mm); zuchwa: niewyrzniety M; prawy oraz I, lewy. Mowa nosowa
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zdaje sie wskazywaé¢ na towarzyszgce zmiany w obrebie jamy nosowej.
U ojca, a takze matki nie stwierdzono wyraznej asymetrii twarzy.

U brata badanej i w dalszej rodzinie matki nie stwierdzono wystepo-
wania zaburzen i wad wrodzonych.
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LES RECHERCHES ANTHROPOLOGIQUES D'UN CAS AVEC LE SYNDROME
DE KLIPPEL-FEIL

PAR MACIEJ HENNEBERG ET PIOTR OTOCKI

Les auteurs présentent les mensurations d’une fille (agée de 5 ans) avec le
syndrome de Klippel-Feil. La fille est tardée dans son développement morpholo-
gique presque d’'un an et posséde une assymetrie compensatoire dans tous le
corps. La mere et le fréere de la fille examinée ne posseédent pas des troubles
génetiques et congénitals visible., Au contraire le pére a des changements et anoma-
lies daus larcade Jdentaire.

RESULTS OF ANTHROPOLOGICAL EXAMINATION OF THE CASE OF KLIPPEL-
FEIL SYNDROME WITH PALATOSCHISIS

BY M. HENNEBERG AND P. OTOCKI

The authors have given anthropological measurements of a girl (5 years old)

suffering from congenital short neck. The girl is morphologically underdeveloped .

(about 1 year retardation) and has strong compensative asymmetry of whole body.
Her mother and brother (8 years old) are quite normal, but father has got
distinct abnormalities in dental arch.
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