CASOS DE SINDROME DE KLIPPEL FEIL
EN LA POBLACION PREHISPANICA DE LAS ISLAS
DE LA GOMERA'Y EL HIERRO
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RESUMEN

El sindrome de Klippel-Feil es una enfermedad infrecuente (aproximadamente un caso
entre 40.000 nacimientos) caracterizada por cuello corto, baja implantacién del cabello en
la nuca, y movilidad restringida del cuello, debida a la fusién de un ndmero variable de
cuerpos vertebrales de la columna cervical. En un estudio previo, realizado en una muestra
de 121 individuos prehispdnicos de la isla de El Hierro, describimos un caso de sindrome
de Klippel-Feil, y dos vértebras cervicales que presentaban anormalidades compatibles con
formas atipicas de la enfermedad. En este trabajo describimos un nuevo caso observado en
La Gomera. La existencia de tres casos de esta rara entidad en una muestra poblacional
relativamente pequefia, sugiere que el aislamiento y la consaguinidad han podido jugar un
importante papel de su presencia en ambas islas.
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ABSTRACT

Klippel-Feil syndrome is an uncommon alteration (1:40000 births) characterized by short
neck, low dorsal hairline, and restricted neck mobility, as a result of the fusion of a variable
number of cervical vertebrae. In a previous report we described a case of an individual
affected by Klippel-Feil syndrome and two atlas vertebrae with abnormalities compatible
with atypical forms of the disease in a survey on 121 prehispanic individuals from the
island El Hierro (Canary Islands). We here describe a new case from La Gomera, consisting
of two cervical vertebrae partially fused by the vertebral bodies and posterior arch. The
presence of 3 cases of this rare entity among a relative small amount of individuals analysed
raises the possibility that isolation and consanguinity could have played an important role,
perhaps even among the population who colonized both islands.

KEY WORDS: Prehistory, Canary Islands, Paleopathology, Klippel-Feil syndrome.

El sindrome de Klippel- Fiel (SKF) es una entidad infrecuente (aproxima-
damente un caso entre 40.000 nacimientos) caracterizada por presentar un cuello
corto, una baja implantacién del cabello en la nuca, y una movilidad restringida del
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cuello, debida a la fusién de un nlimero variable de cuerpos vertebrales de la colum-
na cervical (Thomsen ez a/,1997). A veces esta anomalia se acompafa de otras
alteraciones del desarrollo de las vértebras cervicales como reduccién del nimero de
vértebras, hendiduras vertebrales, espina bifida cervical, y alteraciones del desarro-
llo de los arcos anteriores de atlas y axis (David ez al., 1996). Las referencias en
paleopatologia del SKF son muy escasas (Isidro ez al., 2003). En un estudio previo
(Gonzélez Reimers et al., 2001) tuvimos la oportunidad de examinar los restos
dseos procedentes de la cueva sepulcral de Punta Azul (La Restinga, El Hierro). El
yacimiento se encuentra situado en la zona superior —375 metros sobre el nivel del
mar— de las paredes de los acantilados que forman la costa SE que va desde Las
Playas a La Restinga. Los restos humanos, muy dispersos y sin que preservaran
conexién anatémica, correspondian a unos 120 individuos al menos, la mayoria
adultos'. Curiosamente, en ese registro antropolégico destacaba la presencia de al
menos dos individuos con anomalias del desarrollo cervical, consistentes, en primer
lugar, en un bloque constituido por la fusién de la segunda y tercera vértebras
cervicales (C2 y C3) y, en segundo lugar, en otro bloque formado por la fusién de
C5 y CG6; las caracteristicas de ambos sugerian fuertemente que correspondfan a un
mismo individuo (figura 1). Se constat$, ademds, la presencia de dos atlas con
anomalfas descritas en el Klippel-Feil: un hemiatlas con hipoplasia del arco poste-
rior, y otra pieza con hipoplasia del arco posterior izquierdo. Por lo tanto, en ese
enterramiento, de un total de 120 individuos, habia al menos dos individuos afec-
tos de malformacién de Klippel-Feil. Dada la rareza de esta entidad y su cardcter
genético, el hallazgo de al menos estos dos casos en un mismo enterramiento sugie-
re la existencia de importantes lazos de parentesco entre ellos.

Recientemente hemos tenido la oportunidad de examinar un conjunto de
restos antropoldgicos, pertenecientes a unos 30 individuos, procedentes de la isla
de La Gomera. Aparte de varios espectaculares ejemplos de enfermedad periodontal
anormalemente intensa, destacaba la presencia de un bloque cervical, formado por
la fusién de C2 y C3, no sélo por los cuerpos vertebrales, sino también por los arcos
posteriores”. Como en los casos descritos en la isla de El Hierro, este nuevo ejem-
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! Las intervenciones arqueoldgicas llevadas a cabo en este yacimiento estuvieron bajo la
direccién de la doctora M2 de la Cruz Jiménez Gémez. El andlisis antropoldgico se llevé a cabo en el
marco del proyecto de investigacion: «Investigaciones Bioantropoldgicas en El Hierro», financiado
por el Vicerrectorado de Investigacién de la Universidad de La Laguna (1994-1995), bajo la direc-
cién de M.C. Jiménez Gémez y M. Arnay de la Rosa.

? Estos restos eran de una coleccién procedente de la zona conocida como Roque de Baltasar
(Tejiade). La informacién y documentacién grafica nos la ha proporcionado Juan Carlos Herndndez



Figura 1. Caso de Klippel-Feil de La Gomera, con fusién
de C2-C3, y cambios artrdsicos intensos.

plar presenta una intensa artrosis, especialmente afectando al cuerpo vertebral de
C3 y cambios degenerativos muy marcados, incluso con eburneacién, en la carilla
articular derecha destinada a la articulacién con el atlas (figura 2). También, como
en el caso de El Hierro, la luz del canal medular estaba preservada, al igual que los
foramina transversaria y el foramen intervertebral; no existen datos, por lo tanto,
para colegir que estos individuos presentaran problemas motores o sensitivos en
relacién con eventuales compromisos de las vias piramidales y sensitivas, ni tampo-
co trastornos de la irrigacién vertebrobasilar, aunque no puede descartarse que la
intensa artrosis tal vez haya generado cierto compromiso de las arterias vertebrales.

La fusién de los cuerpos vertebrales cervicales y de los arcos sugieren fuerte-
mente que los casos descritos corresponden al trastorno denominado sindrome de

Klippel-Feil (Thomsen ez al., 1997; Chaumerin ez al., 1990; Hensinger ez al., 1990;

Marrero, técnico arquedlogo de la Unidad de Patrimonio del Cabildo de la Gomera, a quien agrade-
cemos la oportunidad de estudiar este nuevo caso.
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Figura 2. Fusién de vértebras cervicales en el caso de la isla de El Hierro.

David ez al., 1996; Helmi et al, 1980). Inicialmente se describieron tres formas de
Klippel-Feil: el tipo 1, caracterizado por la fusién de multiples vértebras cervicales y
tordcicas altas; el tipo 11, en el que la fusién vertebral afecta a uno o dos bloques
vertebrales, acompafidndose de otras anomalias como fusién occipito-atlantoidea y
hemivértebra; y el tipo 111, en el que la fusién vertebral afecta a précticamente toda
la columna. Aunque pueden aparecer otro tipo de alteraciones del desarrollo (Chigira
et al., 1994; Wolf y Klein, 1997; Thomsen ez al., 1998; Chemke ez al., 1980;
Widgeron, 1990; Ohtani y Dubois, 1985; Rouvreau et al., 1998; Bhagat et al.,
1992), la fusién de C2 y C3 constituye un hecho distintivo de esta anomalfa. La
fusién de los cuerpos vertebrales obedece a una no segmentacién de los somitas,
proceso que deberia producirse entre la tercera y octava semana de gestacién. Como
hemos apuntado también, se han descrito anomalias del desarrollo del atlas en el
Klippel-Feil tipo 11 (Chigira ez al., 1994; Wolf'y Klein, 1997). Por lo tanto, los casos
descritos en El Hierro parecen corresponder al tipo 11, al igual que este caso de La
Gomera, ya que la fusién vertebral afecta sélo a C2-C3, sin que tengamos evidencia
de que toda la columna cervical formara un bloque dnico ni de que estuvieran
afectados otros segmentos de la columna.

No es el objetivo de este estudio realizar un diagnéstico diferencial exhaus-
tivo con otros procesos que pueden provocar la fusién de cuerpos vertebrales. Baste
mencionar que éstos pueden clasificarse en congénitos y adquiridos. Entre los pri-
meros hay que destacar, ademds del Klippel-Feil, a los sindromes de Crouzon
(Anderson ez al., 1997), Pfeiffer (Anderson er al., 1996), Apert (Kreiborg et al.,
1992)) y Wildervanck (Kumar ez al., 1996), entre otros, todos ellos caracterizados
por anomalias congénitas de la segmentacién vertebral, asociadas a malformaciones
mds amplias. Dentro de los segundos cabe mencionar por su frecuencia al trauma-
tismo, la espéndilodiscitis tuberculosa, lesiones sépticas metastdsicas, espondilitis



anquilopoyética y artritis reumatoide juvenil. La asi denominada cifosis senil puede
provocar fusién aparente de los cuerpos vertebrales cervicales, mientras que la juve-
nil (enfermedad de Scheuerman) afecta sobre todo a la columna dorsal. No obstan-
te, en la cifosis senil se preservan los espacios intervertebrales, hay marcada osteofitosis
y calcificacién paravertebral, fendmenos ausentes en los casos que describimos. En
cuanto a la tuberculosis, la mds frecuente de las enfermedades adquiridas capaces de
causar la fusién de cuerpos vertebrales, ni la localizacién —que suele ser en la co-
lumna dorsal, no cervical—, ni las caracteristicas macroscépicas, la sugieren (Ortner
y Putschar, 1981: 171): la tuberculosis provoca destruccién de los cuerpos vertebra-
les a partir del disco intervertebral, con posterior reaccién esclerdtica intensa, fu-
sién y deformacién del bloque vertebral resultante, no como en estos casos, en los
que la morfologia vertebral estaba preservada. En el caso la espondilitis anquilopo-
yética, se afecta antes la articulacidn sacroiliaca, las vértebras lumbares y dorsales, e
incluso las articulaciones costovertebrales, fundiéndose en un bloque que mata al
paciente por insuficiencia respiratoria.

Por lo tanto, los casos de El Hierro y el de La Gomera parecen correspon-
der, con escaso margen de duda, a casos de Klippel-Feil. Que sepamos no existen
otros casos descritos en la poblacién prehispdnica canaria. No obstante, en una
reciente publicacién (Estévez Gonzdlez, 2004:209)) como ejemplo de una espondi-
losis grado 1v, se incluye la fotografia perteneciente a dos vértebras cervicales fusio-
nadas de un aborigen tinerfefio que pudiera corresponder a otro caso de Klippel-
Feil, extremo que no podemos confirmar puesto que no hemos estudiado la pieza.

Si el Klippel-Feil aparece en uno de cada 40.000 nacimientos, y tratindose
de una enfermedad congénita con fuerte carga genética (Clarke ez al., 1995; Clarke
et al., 1998), nos planteamos la cuestién de por qué existen al menos tres casos de
un total de unos 150 individuos. En el caso de La Gomera cabria pensar en un sesgo
generado por la seleccién de las piezas —casos raros— que condujo al coleccionista
a recoger los casos mds llamativos. De todas formas, se trata de un tnico individuo,
y no podemos por lo tanto inferir nada acerca de si la prevalencia del Klippel-Feil
era mayor o menor en la poblacién prehispdnica de dicha isla. Distinto es lo que
ocurre con los restos de El Hierro. Aqui no cabe el sesgo generado por una seleccién
a priori del material, pues los restos éseos que se encontraron en la cueva sepulcral
fueron recogidos en su totalidad®. Al menos dos individuos estaban afectos, y aun-
que pudiera haber un parentesco familiar entre ellos, no deja de llamar la atencién
que entre 120 individuos haya dos casos de esta rara entidad. Es probable que la
consanguinidad derivada de la insularidad juegue un papel, aunque serfa deseable
determinar si en otros enclaves sepulcrales hay mds casos de Klippel-Feil. Pero,
ademds del aislamiento ligado a la insularidad y los posibles lazos de parentesco de

3 Uno de los objetivos del proyecto: «Arqueologia funeraria. El Hierro, 1994», dirigido por
la Dra. Jiménez Gémez, fue una nueva intervencién en la cueva sepulcral de Punta Azul, a fin de
recuperar la totalidad de las evidencias dseas presentes en el yacimiento.
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origen (Maca-Meyer et al., 2004)*, conocemos la existencia de costumbres cultura-
les aborigenes que favorecian la endogamia de grupo’, o que trataban de corregirla
con eficacia, como es bien conocido para el caso de la poblacién prehispdnica de La
Gomera en el momento de la conquista (Navarro Mederos, 1992: 187-206)°. Serfa,
por tanto, de gran interés determinar si en otros yacimientos sepulcrales de las islas
también existen otros casos de Klippel-Feil.

# Existe un curioso mito cultural o etiolégico, como destaca A. Tejera (Tejera, 1996: 71)
entre los habitantes prehispdnicos de El Hierro, que tiene como referente a la isla de La Gomera: los
bimbaches atribufan el origen del fuego a una mujer gomera que habia llegado desde alli, nadando,
encintada en unos foles de cuero, y les habia ensefiado el arte de hacer fuego y otras cosas mds.

> Por ejemplo, segin A. de Espinosa los menceyes de Tenerife «no casaban con gente baja,
y a falta de no haber con quien casar, por no ensuciar su linaje, se casaban hermanos con hermanas»
(A. de Espinosa, 1980: 42).

¢ Desde la primera mitad del siglo xv y hasta la conquista, los gomeros tenfan una organi-
zacién social dualista, de tal manera que la poblacién estaba dividida en cuatro bandos o secciones,
que a su vez se unfan dos a dos. Esos bandos eran Mulagua e Hipaldn, y Orone y Agana. Entre estos
bandos coaligados se establecieron contraprestaciones econémicas, sociales y ceremoniales, siendo la
exogamia una norma de estricto cumplimiento. El conocido episodio de Iballa y Ferndn Peraza el
Mozo alude a esta prictica (pacto de colactacidn), como ha estudiado F. Pérez Saavedra (Pérez Saavedra,

1989: 162-1606).
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