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Klippel-Feil syndrome is a congenital malformation, the leading component of which is a violation of segmentation of the cervical vertebral 

bodies. The syndrome can be combined with other skeletal anomalies: skull asymmetry, scoliosis, high shoulder blades, and cervical ribs. 

Treatment of the syndrome is usually symptomatic; indications for surgical treatment are progressive neurological disorders and persis-

tent pain syndrome, which usually develop due to instability of unblocked segments, or neurogenic pain. A clinical case of treatment of a 

17-year-old patient with Klippel-Feil syndrome who developed a picture of severe upper limb monoparesis during three years due to com-

pression of the brachial plexus associated with cervical ribs is presented. Decompression of the brachial plexus was performed, which led 

to rapid relief of pain syndrome and gradual partial regression of motor disorders. Due to incomplete restoration of the gripping function, 

tendon-muscle plasty of the right hand was performed, which significantly improved the possibility of self-care. The results of radiation 

and staged neurophysiological studies are described, as well as a review of the literature on the Klippel-Feil syndrome.
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Синдром Клиппеля – Фейля – врожденный порок развития, ведущим компонентом которого является нарушение сегментации тел 

шейных позвонков. Синдром может сочетаться с другими аномалиями скелета – асимметрией черепа, сколиозом, высоким стоя-

нием лопаток, шейными ребрами. Лечение синдрома, как правило, симптоматическое, показанием к хирургическому лечению яв-

ляются прогрессирующие неврологические расстройства, стойкий болевой синдром, развивающиеся, чаще всего, из-за нестабиль-

ности неблокированных сегментов, или нейрогенные боли. Представлен клинический случай лечения пациента 17 лет с синдромом  

Клиппеля – Фейля, у которого в течение трех лет развилась картина тяжелого верхнего монопареза, вызванного компрессией плече-

вого сплетения на фоне шейных ребер. Проведена декомпрессия плечевого сплетения с быстрым купированием болевого синдрома 

и постепенным частичным регрессом моторных расстройств. В связи с неполным восстановлением функции схвата выполнена сухо-

жильно-мышечная пластика правой кисти, существенно улучшившая возможности самообслуживания. Описаны результаты лучевых 

и этапных нейрофизиологических исследований, а также проведен обзор литературы, посвященный синдрому Клиппеля – Фейля.
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Синдром Клиппеля – Фейля (СКФ, англ. 
Klippel-Feil syndrome, KFS) – врожден-
ный порок развития позвоночника, 
ведущим компонентом которого явля-
ется нарушение сегментации шейных 
позвонков. Данный синдром характе-
ризуется типичной триадой клини-
ческих симптомов: короткой шеей, 
ограничением ее подвижности (пре-
жде всего, ротации) и низкой линией 
роста волос сзади (так называемый 
pterygium-like-эффект или эффект 
крыловидной шеи) [1]. Еще одна осо-
бенность СКФ – обилие возможных 
вариантов сопутствующих анома-
лий скелета (лицевого черепа, лопа-
ток, грудных и поясничных позвонков, 
ребер), а также комплекс косметиче-
ских, ортопедических и неврологи-
ческих осложнений. При этом при-
чинами неврологических нарушений 
при СКФ обычно являются сопутству-
ющая врожденная патология спинно-
го мозга (сирингомиелия, сирингобуль-
бия, синдром расщепленного спинного 
мозга, кисты) и стеноз позвоночного 
канала на уровне краниовертебрального 
перехода или межблокового сегмента 
с сохраненной подвижностью [2–5].

В 10–15 % случаев СКФ встречают-
ся шейные ребра, которые также могут 
являться причиной неврологической 
симптоматики, вызванной поражени-
ем плечевых сплетений [6]. Своеоб-
разие их клинических проявлений 
и лечения позволяет нам представить 
собственное наблюдение.

Пациент С. впервые поступил к нам 
в возрасте 17 лет в связи с жалобами 
на ограничение движений в шейном 
и грудном отделах позвоночника, его 
деформацию, правостороннее сниже-
ние слуха, а также постепенно нарас-
тающую в течение последних трех лет 
слабость в мышцах правой кисти.

При рождении у ребенка диаг-
ностирована расщелина твердого 
и мягкого нёба, по поводу чего в воз-
расте 6 лет проведена уранопластика. 
Моторное и речевое развитие ребенка 
проходило по возрасту; травм голо-
вы, судорог, обмороков не отмечалось. 
Диагноз СКФ установлен в возрасте 
4 лет на основании типичных клини-
ческих проявлений, подтвержден луче-
выми данными.

В 13-летнем возрасте у ребенка 
появилась глухота, по данным аудио-
граммы установлена смешанная туго-
ухость 3-й степени справа. В этом же 
возрасте мальчик стал отмечать посте-
пенно нарастающую слабость мышц 
правой кисти, изменение ее мышечно-
го контура. Эпизодов онемения, изме-
нения цвета руки не было. Осмотрен 
ортопедами, показаний к хирургиче-
скому лечению не отмечено, симпто-
матика расценена как обусловленная 
сопутствующей патологией спинного 
мозга (см. ниже).

При осмотре в возрасте 17 лет у юно-
ши отмечено вынужденное положе-
ние головы с наклоном вперед и влево. 
Амплитуда движений шейного отдела 

позвоночника в сагиттальной, фрон-
тальной и горизонтальной плоскостях 
не превышает 5°. Лицо асимметрич-
но, низко расположена граница роста 
волос, ограничены экскурсия грудной 
клетки и мобильность грудного отде-
ла позвоночника; во фронтальной 
плоскости туловище смещено влево 
(рис. 1а, б). Имеется S-образный шейно-
грудной сколиоз, высокое стояние 
правого надплечья и лопатки. Верх-
ние конечности одинаковой длины, 
со стороны левой верхней конечно-
сти без особенностей. Нижние конеч-
ности одинаковой длины, пассивные 
и активные движения в тазобедрен-
ных, коленных, голеностопных суста-
вах в полном объеме. Стопы в среднем 
положении, патологических стопных 
знаков нет. Функция тазовых органов 
не нарушена.

Status localis. Пассивное и активное 
отведение в правом плечевом суста-
ве – 120°, сгибание – 180°; ампли-
туда движений в локтевом суставе – 
в пределах физиологической нормы. 
По данным неврологического осмо-
тра выявлен верхний вялый правосто-
ронний монопарез, проявляющийся 
в умеренной гипотрофии предплечья, 
выраженной гипотрофии межкостных 
мышц кисти, тенара; активное разги-
бание в лучезапястном суставе огра-
ничено, отмечается деформация пра-
вой кисти по типу обезьяньей лапы 
(рис. 1в, г); активное разгибание паль-
цев правой кисти минимальное, воз-

Рис. 1
Пациент С., 17 лет, с синдромом Клиппеля – Фейля (пояснения в тексте)

а б в г
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можно только в положении сгибания 
в лучезапястном суставе; отсутствует 
противопоставление I пальца, актив-
ное сгибание ограничено; функция 
двустороннего схвата кисти отсутству-
ет, сохранены межпальцевый, цилин-
дрический и крючковидный схваты; 
сила мышц в проксимальных отде-
лах и предплечье – 5 баллов, проти-
вопоставление и сгибание большого 
пальца – 1–2 балла, разгибание паль-
цев – 1 балл, сгибание пальцев – 3 бал-
ла. Глубокая, поверхностная и болевая 
чувствительность сохранены.

В надключичной зоне справа паль-
пируется образование костной плот-
ности, при попытке пальпации возни-

кает резкая болезненность, иррадии-
рующая в правую руку.

Провели дополнительные обсле-
дования. Электронейромиографию 
(ЭНМГ) верхних конечностей выпол-
няли на электронейромиографе 
«НейроМВП-4». Исследовали возбуди-
мость и проводимость по сенсорным 
и моторным волокнам верхних ко-
нечностей, проводимость по кореш-
кам спинного мозга методом F-волны. 
А также проводили игольчатую элек-
тромиографию (ЭМГ).

При стимуляции сенсорных воло-
кон срединного, локтевого, лучево-
го нервов справа сенсорные ответы 
не зарегистрированы. При стиму-

ляции латерального кожного нерва 
предплечья справа отмечено 8-крат-
ное снижение амплитуды потенциала 
по сравнению с левой рукой (спра-
ва – 2 мкВ, слева – 16 мкВ), сниже-
ние скорости проведения импульсов 
до 30 м/с. М-ответы с m. deltoideus, 
m. biceps brachii справа при стимуля-
ции плечевого сплетения в точке Эрба 
в норме. М-ответ при стимуляции 
моторных волокон срединного нерва 
с m. abductor pollicis brevis не полу-
чен, при стимуляции локтевого нерва 
с m. abductor digiti minini снижен на 82 % 
по сравнению с левой рукой, при сти-
муляции лучевого нерва с m. extensor 
indicis proprii снижен на 91 %.

При игольчатой ЭМГ m. trapezius 
(иннервация сегментами С2–С4), 
m. paraspinalis (С7) справа наруше-
ний не выявлено. Имеются призна-
ки полной денервации m. abductor 
pollicis brevis (сегментарная иннер-
вация C8–Th1), текущие денерва-
ционные изменения значительной 
степени выраженности с признака-
ми минимально сохранной остаточ-
ной иннервации m. abductor digiti 
minini (C8–Th1) и m. ext. digitorum 
communis справа (С7–С8), легкие 
хронические денервационно-реин-
нервационные изменения m. biceps 
brachii, m. deltoideus (С5–С6) справа. 
Результаты ЭМГ указывали на выра-
женную степень поражения среднего 
(С7) и, в большей степени, нижнего 
(С8–Th1) стволов плечевого сплетения 
(рис. 2г) справа, с акцентом наруше-
ний в зоне иннервации Th1 корешка, 
с признаками текущих денервацион-
ных изменений мышц правого пред-
плечья и кисти, полной денервации 
m. abductor pollicis brevis; выражен-
ную степень поражения сенсорных 
волокон и легкую степень поражения 
моторных волокон верхнего ствола 
(С5–С6) плечевого сплетения справа 
без снижения функциональной актив-
ности m. biceps brachii и m. deltoideus 
справа. Признаки поражения мото-
нейронов спинного мозга, мотор-
ных корешков на уровне С2–С4, шей-
ного утолщения спинного мозга 
(С5–Th1) справа, по данным ЭНМГ, 
отсутствовали.

Рис. 2
3D-КТ (а, в) и коронарный срез МРТ (б) на уровне шейно-грудного отдела поз-
воночника пациента С., 17 лет (пояснение особенностей анатомии порока –  
в тексте): стрелками обозначен реберно-поперечный сустав в зоне ложного шей-
ного ребра С7 справа, на МРТ – перегибающиеся на нем корешки С5–С6; схема (г) 
поясняет особенности формирования пучков шейного сплетения

а

в

б

г
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При дуплексном сканировании 
магистральных артерий и вен верх-
них конечностей ультразвуковых 
признаков нарушений кровотока 
не выявлено.

При сопоставлении данных КТ 
и МРТ головного мозга и шейного 
отдела позвоночника обнаружены 
следующие аномалии:

– субокципитальная зона: порок 
представлен сочетанием аплазии 
задней полудуги С1 и дуги С2 с рас-
ширением заднего субарахноидаль-
ного пространства и ликворной 
кистой на этом уровне (рис. 3а–г); 
тело С2 не имеет костного срастания 
с зубовидным отростком, но образу-
ет с ним и передней полудугой атланта 
фиброзный блок без признаков сег-
ментарной нестабильности (рис. 2а);

– неполная дипломиелия на уровне 
С1–С3 с центральным каналом, откры-
тым кзади в полость ликворной кисты 
(рис. 3в, г);

– гипоплазия правой позвоноч-
ной артерии на уровне краниовер-
тебрального сегмента;

– С2, субаксиальная зона и грудной 
отдел позвоночника (счет позвон-
ков носит ориентировочный харак-
тер из-за анормального числа ребер 
справа (12), слева – 11 ребер): начи-
ная от позвонка С2 каудально тела 
и боковые массы пяти позвонков 
блокированы с выпрямлением лор-
доза и формированием правосторон-
ней сколиотической дуги 19° (рис. 2а).

Межпозвонковые (корешковые) 
отверстия сужены на всем протяжении 
блокирования с двух сторон. Попереч-

ные отростки С3–C5 рудиментарны, 
на С6–С7 с двух сторон гипертрофи-
рованы, причем справа у нижнего поз-
вонка отросток имеет длину 2 см, а от 
его наружного конца отходит ребро, 
костная часть которого заканчивается 
у задней поверхности правой ключи-
цы (рис. 2в). Правое плечевое сплете-
ние перегибается на уровне отхожде-
ния этого ребра (рис. 3б, д–ж; рис. 2б), 
резко сближены его компоненты. 
Атрофия мышц плечевого пояса. Груд-
ная клетка деформирована.

С учетом выявленных по КТ, МРТ 
и ЭНМГ изменений патологию рас-
ценили как невральный компонент 
компрессионного (туннельного) 
синдрома, обусловленного сдавле-
нием корешков плечевого сплетения 
(С5, С6) на уровне шейного ребра С7. 

Рис. 3
МРТ пациента С., 17 лет: сагиттальный (а), коронарный (б) и аксиальные (в, г) МРТ-срезы в Т2-взвешенном изображении 
на уровне позвоночного канала: ликворная киста в заднем отделе краниовертебрального сегмента; неполная дипломиелия (расще-
пление задних столбов спинного мозга) с формированием окна, открытого в полость ликворной кисты; д–з – на Т1-взвешенных 
изображениях коронарные срезы на уровне поперечно-реберного сочленения С7 справа (стрелка) с перегибом на этом уровне 
нервных стволов (д – наиболее вентральный, з – наиболее дорсальный срез)
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Из-за нарастающей неврологической 
симптоматики приняли решение 
о проведении декомпрессии нерв-
ного пучка.

Операцию выполняли из надклю-
чичного доступа. Элементы плече-
вого сплетения плотно прилегали 
к ребру по передней поверхности, 
плохо смещались. Осуществили 
невролиз нижнего отдела ствола 
плечевого сплетения. Пересечения 
поперечной артерии шеи не потре-
бовалось, так как после тракции 
сплетения и выделения переднего 
отдела ребра удалось его резеци-
ровать ультразвуковым шейвером 
и кусачками практически до попе-
речных отростков. После удаления 
ребра выполнили транспозицию 
нервных стволов на место резеци-
рованных костных структур, пучок 
свободно провис в ране, а в ее глу-
бине визуализирована подключич-
ная артерия.

Гладкое послеоперационное тече-
ние. Практически сразу после опе-
рации пациент отметил уменьшение 
болей в руке и появление минималь-
ных движений пальцев кисти. Направ-
лен на амбулаторное лечение с запла-
нированным контрольным осмотром.

Через 8 мес. после операции 
при осмотре сохранялись призна-
ки выраженной гипотрофии мышц 
правого тенара. Отсутствует оппози-
ция I пальца и функция двусторонне-
го схвата кисти, при этом отмечено 
увеличение силы мышц сгибателей 
пальцев до 4 баллов (исходно – 3), 
разгибателей – до 2 (исходно – 1), 
длинного сгибателя I пальца – до 3 
(исходно – 1–2).

При ЭНМГ зарегистрировано 
уменьшение выраженности денерва-
ционных изменений в мышцах пред-
плечья и кисти справа, появление при-
знаков реиннервации в разгибателях 
правой кисти, появление сенсорных 
потенциалов при стимуляции локте-
вого и лучевого нервов справа, увели-
чение М-ответа с m. abd. digiti minini 
cправа. Функциональная активность 
m. abd. poll brev справа при стимуля-
ции срединного нерва отсутствова-
ла, что указывало на ее выраженные 
атрофические изменения. С учетом 
давности симптоматики для улучше-
ния функции правой кисти пациенту 
выполнили сухожильно-мышечную 
пластику, заключавшуюся в транс-
позиции локтевого сгибателя кисти 
на разгибатели II–V пальцев, оппони-

рующей пластике по Steindler. После 
операции улучшились активное разги-
бание пальцев, кисти, функция схвата 
(рис. 4).

Обсуждение

Возникновение синдрома Клиппеля – 
Фейля связывают с нарушением сег-
ментации мезодермальных сомитов 
на третьей неделе гестации [7, 8]. Его 
популяционная частота оценивается 
как 1 случай на 40 000–42 000 ново-
рожденных, причем девочки страда-
ют чаще [8]. По форме наследования 
выделяют аутосомно-доминантный 
и аутосомно-рецессивный типы, одна-
ко чаще встречаются спорадические 
случаи. При аутосомно-доминантном 
типе наследования происходит мута-
ция в генах GDF6 (chromosome 8q22.1), 
GDF3 (chromosome 12p13.31). Если 
дефект присутствует в обеих копиях 
гена, то синдром наследуется по ауто-
сомно-рецессивном типу – мута-
ции MEOX1 (chromosome 17q21.31), 
при этом родители-носители патоло-
гии обладают единичной измененной 
копией хромосом [9].

Принципы анатомического класси-
фицирования синдрома были заложе-
ны еще описавшими его Klippel и Feil 
[1], выделившими 3 типа порока: нару-
шение сегментации С2–C3 позвон-
ков с возможной окципитализацией 
атланта (тип 1), протяженное блоки-
рование субаксиальных позвонков 
с аномалией краниовертебрального 
уровня (тип 2), наличие двух фикси-
рованных зон с сохраненным подвиж-
ным шейным сегментом (тип 3). Осо-
бо отмечались возможности умень-
шения числа шейных позвонков 
и сочетания порока с аномалиями 
других отделов позвоночника [1].

Более поздние клинико-луче-
вые классификации фокусировались 
на детализации пороков, при этом так-
тически наиболее удобным считается 
предложение Samartzis et al. [10, 11], 
не только уточнивших анатомические 
варианты нарушений сегментации: 
тип I – одиночные врожденные кост-
ные блоки (25 % наблюдений); тип II – 
множественные несмежные врожден-

Рис. 4
Функциональное состояние правой кисти пациента С., 17 лет, до (а, б) и через 
1 мес. после (в–д) сухожильно-мышечной пластики – пересадки локтевого сги-
бателя кисти на разгибатели II–V пальцев, оппонирующей пластики по Steindler
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ные костные блоки (50 %), причем 
чаще вовлекаются С2–С3 и С5–С6 сег-
менты, тип III – множественные смеж-
ные костные блоки (25 %), но и выде-
ливших ассоциированные с патоло-
гией шеи симптомы, в том числе 
развивающиеся в процессе жизни. 
Отмечено, что на фоне ограничения 
движений в шейном отделе позво-
ночника пациенты с пороком типа I 
чаще предъявляют жалобы на голов-
ные боли и боли в шее, в то время 
как угроза неврологической симпто-
матики возникает при типах II и III. 
Средний возраст развития миелопа-
тии при этом составляет 10 лет, боле-
вого синдрома в шее – 13 лет, ради-
кулопатии – 18 лет [2, 5]. Характерно, 
что классическая клиническая триада 
симптомов встречается только у 50 % 
пациентов [4], в ряде случаев синдром 
длительно протекает бессимптомно 
и устанавливается только во взрослом 
возрасте.

Среди ассоциированных симпто-
мов в 30 % случаев встречаются нейро-
сенсорная или смешанная тугоухость, 
парез лицевых мышц, птоз, сходящееся 
косоглазие, контрактура Дуэйна, ано-
мальное слияние ребер, гипоплазия 
верхней конечности, болезнь Шпрен-
геля, нестабильность непораженных 
сегментов шейного отдела позвоноч-
ника [11–13]. До 50 % больных имеют 
сколиоз или другие тяжелые деформа-
ции позвоночника [3, 12, 14]. Описаны 
случаи сочетания СКФ с мальформа-
цией Арнольда – Киари и базилярной 
импрессией с соответствующей кли-
нической картиной нарушений лик-
ворооттока и синдрома сдавления зад-
ней черепной ямки [7].

Особо выделяются пациенты 
с сопутствующим поражением спин-
ного мозга: сирингомиелией, сиринго-
бульбией, синдромом расщепленного 
спинного мозга, стенозом позвоноч-
ного канала, кистами [12, 16]. Nagib 
et al. [2] по характеру неврологических 
нарушений выделили три клинико-
анатомические группы пациентов:

– с острой и хронической травмой 
спинного мозга при двух слившихся 
блоках позвонков, а также при сопут-
ствующей миелодисплазии (сирин-

гомиелии, сирингобульбии, синдро-
ме расщепленного спинного мозга, 
стенозе спинно-мозгового канала, 
кистах);

– с окклюзией большого затылоч-
ного отверстия при окципитализа-
ции атланта и базилярной импрессии 
с повышенной подвижностью в кра-
ниоцервикальном сегменте; возможна 
ассоциация с мальформацией Арнольда – 
Киари и сирингомиелией;

– со стенозом позвоночного канала 
при образовании блоков в краниовер-
тебральном, шейном и грудном отде-
лах позвоночника.

Cгибание и разгибание в шейном 
отделе часто сохраняется, даже если 
несросшимися остаются всего лишь 
два прилежащих друг к другу шей-
ных позвонка. Отмечено, что неста-
бильность верхнешейного отде-
ла позвоночника предрасполага-
ет к неврологическим нарушениям, 
нестабильность нижнешейного отде-
ла – к шейному остеохондрозу [2, 4, 7].

При сочетании СКФ с синдромом 
расщепленного спинного мозга прин-
ципы классифицирования последне-
го не отличаются от стандартного 
(тип 1 – диастематомиелия с двумя 
дуральными мешками, тип 2 – дипло-
миелия с одним дуральным мешком). 
Оперативное лечение таких пациен-
тов рекомендуется только при ухудше-
нии клинической симптоматики [17]. 
В свою очередь, выявляемые случай-
но при СКФ на УЗИ и/или МРТ сопут-
ствующие сосудистые аномалии, про-
текающие бессимптомно не только 
при динамической, но и при посто-
янной ишемизации головного мозга, 
благодаря хорошей адаптации детей 
к нарушениям магистрального кро-
вотока, не требуют оперативной кор-
рекции [4].

Шейные ребра у больных с СКФ 
встречаются в 10–15 % случаев и могут 
являться причиной неврологической 
симптоматики [6]. В представлен-
ном нами клиническом наблюдении 
у пациента 17 лет, имеющего сложный 
порок развития шейного и верхне-
грудного отделов позвоночника, спин-
ного мозга (неполная дипломиелия) 
и сколиоз в структуре ассоциирован-

ного с нейросенсорной тугоухостью 
СКФ, на протяжении трех лет отме-
чалось нарастание верхнего моно-
пареза из-за сдавления элементов 
правого плечевого сплетения, при-
ведшее к необратимым изменениям 
из-за недооценки исходной патоло-
гии. Декомпрессия сплетения путем 
резекции верхнего ребра (шейного 
С7) позволила улучшить функцию 
мышц предплечья и кисти, а также ряд 
нейрофизиологических параметров, 
однако полного восстановления функ-
ции кисти не произошло. Существен-
ное улучшение возможности самооб-
служивания пациента, прежде всего 
за счет улучшения функции схвата, 
достигнуто путем выполнения сухо-
жильной пластики на кисти.

Заключение

С учетом прогредиентного тече-
ния заболевания пациенты с СКФ, 
даже не имеющие неврологической 
симптоматики, должны находить-
ся на постоянном диспансерном 
наблюдении у ортопеда/вертеброло-
га и невролога для своевременного 
выявления развивающихся в процессе 
жизни неврологических осложне-
ний. Следует помнить, что причиной 
их развития могут быть не только про-
явления первичной миелодисплазии, 
но и вторичные изменения, обуслов-
ленные ассоциированной аномалией – 
шейными ребрами. Объективизация 
данных, уточнение уровня поражения 
и определение оптимальной такти-
ки ведения в таких случаях требуют 
комплексного обследования с при-
менением КТ, МРТ и ЭНМГ. Своевре-
менно начатое лечение может позво-
лить не доводить до возникновения 
необратимых осложнений, а мульти-
дисциплинарный подход с использо-
ванием современных этапных методов 
лечения – улучшать качество жизни 
пациентов.

Исследование не имело спонсорской поддержки. 
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