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Ozet

Klippel-Feil Sendromu gestasyonun 3-8. haftasinda servikal
somitlerin segmantasyonunda yetersizlik sonucu gelisen konjeni-
tal bir malformasyondur. Klasik triadinda kisa boyun, asagi yerle-
simli sac cizgisi, en az 2 servikal segmentte flzyon ve boyun
hareketlerinde azalma vardir. Genellikle cocuk yaslarda klinik
belirtiler gérilmeye baslasa da nadir olgularda ileri yaslarda tani
konulur. Biz burada 17 yasinda bayan hastada servikal vertebra
bozukluklari, skolyoz ve Sprengel deformitesine ek olarak deks-
trokardi ve kosta sayr anomalisinin (sag tarafta 13 adet, sol taraf-
ta 11 adet kosta) goéruldtugi olguyu sunmayr amacladik.
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Abstract

Klippel-Feil syndrome is a congenital malformation that exists because
of a failure of the normal segmentation of cervical somites during the
third and eighth weeks of gestation. The classical triad includes short
neck, low hair line, restriction in neck motion, and fusion of at least
two cervical segments. Patients with Klippel-Feil syndrome usually
present with the disease during childhood but may present later in
life. In this case report, we present a 17-year-old female patient with
cervical vertebra anomalies, scoliosis, Sprengel’s deformity,
dextrocardia, and costa anomalies (13 costa on the right side and 11
costa on the left side).

(Turk J Rheumatol 2009; 24: 163-5)
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Klippel-Feil Sendromu (KFS) gestasyonun 8. haftasin-
da servikal somitlerin segmantasyonunda yetersizlik sonu-
cu gelisen en az iki servikal segmentte fizyon gorulen
konjenital bir malformasyondur (1, 2).

Klasik triadinda kisa boyun, asagi yerlesimli sac cizgisi
ve boyun hareketlerinde azalma vardir. Genellikle cocuk
yaslarda klinik belirtiler gértilmeye baslasa da nadir olgu-
larda ileri yaslarda tani konulur. Boyun hareketleri azal-
masi en sik gorulen bulgudur. KFS ile birlikte skolyoz ve/
veya kifoz (%60), Sprengel deformitesi (%30) ve tortikol-
lis gibi iskelet sistemi anomalileri, Griner sistem anomali-
leri (%35), isitme kaybi (%30), ylzde asimetri ve ensede
yayvanlasma (%?20), sinkinezi veya ayna hareketleri (%20),
dogumsal kalp hastaliklari (%4.2-14) gorulebilir(1-2).

Olgu

17 yasinda bayan hasta g6gstin sag tarafinda olan
sislik sikayeti ile Bursa Asker Hastanesi Fizik tedavi polik-
linigine basvurdu. Ozgecmisinde zor dogum ve sik alt
solunum yolu enfeksiyonu mevcuttu. Bas boyun hareket-
leri dzellikle lateral fleksiyonda ¥z oraninda kisitliydi. Ust
ekstremite eklem hareket acikhgi tamdi. Gégus 6n duva-
rinda asimetriye yol acmis sag sternoklavikular bdlgede
sislik vardi. Sagda Sprengel deformitesi mevcuttu (Resim
2). Telegrafide dekstrokardi ve kosta sayi anomalileri
izlendi (Resim 1). Sag hemitoraksta 13 adet kosta bulunu-
yor iken sol hemitoraksta 11 adet kosta vardi. Servikal
grafide tum servikal vertebralari iceren yapisal anomaliler
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(hemivertebra, kelebek vertebra ve blok vertebra) izlendi
(Resim 3). Hastanin torakal ve lomber grafilerinde verteb-
ra anomalisi gérilmezken torakal filimlerinde hafif dere-
cede skolyozu vardi. Tum batin ultrasonografisinde her-
hangi bir organ patolojisi gértilmedi. Hastanin muayene-
sinde herhangi bir nérolojik defisit yoktu. Hastanin kardi-
yolojik muayenesinde ise dekstrokardi disinda anormal
bir bulguya rastlaniimadi.

Tartisma

KFS ilk kez 1912 yilinda birbirinden bagimsiz olarak
Klippel ve Feil tarafindan bildirilmistir. Sikliginin 40000-
42000 dogumda bir oldugu tahmin edilmektedir. Kardiyak
anomalilerin kis cocuklarinda daha fazla gorilmesine
ragmen kiz ve erkek cocuklari arasinda KFS gértlme aci-
sindan belirgin bir fark yoktur (1-3).

Thomsen ve ark. (4) ilk muayenede 57 hastada %70
oraninda skolyoz, %26 oraninda Sprengel deformitesi ve
%9 oraninda Ust ekstremite anomalileri saptamistir. Bizim

Resim 1. Dekstrokardi ve Kosta sayr anomalileri

Resim 2. Sprengel deformitesi

hastamizda Sprengel deformitesi mevcutken herhangi bir
isitme problemi yoktu. Hensinger ve ark. (2) 50 hastalik
serilerinde 21 hastada Sprengel deformitesi, 16 hastada
bobrek anormalligi, 15 hastada isitme bozuklugu, 9 has-
tada sinkinezi ve 7 hastada konjenital kalp hastaligi g6z-
lemistir. Mahir ve ark. (5) Ulkemizde yaptigi 23 hastalik
serinin hepsinde skolyoz, servikal fizyon, dustk ense ciz-
gisi ve kisa boyun gézlenirken sadece 1 hastada lomber
vertebralarda flzyon gértlmustar. 1 hastada renal agene-
zi, 9 hastada cesitli derecelerde isitme kaybi, 5 hastada
kardiyak sorun (2 hastada hafif derecede mitral yetmezli-
gi, 1 hastada aort yetmezligi, 1 hastada mitral kapak
prolapsusu, mitral yetmezligi ve aort yetmezligi bir arada,
1 hastada da ameliyat edilmis atrial septal defekt), 1 has-
tada epilepsi, 1 hastada dikkat cekecek kadar ileri duzey-
de, 1 hastada da hafif diizeyde ayna hareketi goértlmaus.
Mahir ve arkadaslari bu seriyi olustururken Sprengel
deformitesi olan vakalari incelemislerdir. Bugtine kadar
bildirilen serilerde dekstrokardiden cok fazla s6z edilme-
mis olsa da dekstrokardi gérulen hastalarda servikal ver-
tebra anomalileri aranmalidir. Konstantinou ve ark. (6)
Ust ekstremitede agri, uyusma hissi, sogukluk, gucstzlak
ve ciltte renk degisikligi olan KFS lu bir hastanin grafile-
rinde C1 ve T3 arasinda fuzyon ve iki tarafl servikal kosta
saptamuslardir. iki tarafli torasik cikis sendromu tanisi

Resim 3. Servikal vertebra fiizyon anomalileri
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konarak kostlarin eksizyonu yapilmistir. Servikal kosta KFS
ile birlikte yaygin olarak gorulur. Bizim vakamizda da ilk
bakista sag tarafta servikal kosta var goértlmektedir ancak
dikkatli bir inceleme ile sol tarafta da bir tane kostanin
eksik oldugu goérulmektedir. Ayrica sag taraftaki fazla
kostanin servikal bélgeden mi yoksa torakal bélgeden mi
kaynaklandigi tam olarak belli degildir. Bu nedenle bizim
vakamizdaki kosta anomalisini saylr anomalisi olarak
adlandirdik.

Tedavi gerekliligi daha cok deformite ve eslik eden
diger sistem bulgularinin neden olabilecegi patolojilere
baghdir. Fizyon olmayan vertebralarda hipermobilite
olursa omurga semptomlari ortaya cikabilir. Norolojik
sekeller olabilir. ilerleyici ve direncli instabiliteler olursa
spinal kord etkilendiginde spastisite, gtcsuzluk, hiperref-
leksi, kuadripleji ve hafif travmalar sonucu ani 6limler
bile gorulebilir (1, 2). Basin saga veya sola dogru egilmeye
baslamasi veya rotasyonunun tedavisi icin cogu zaman
Halo kullanimi gerekmektedir. Halo ile es zamanli dlizelt-
me yapilabilir. Hem kafatasi pozisyonu hem de Ust servikal
omurga duzeltilebilir (7). Pizzutillo ve ark. (8) bu riskler
Gzerinde durmuslar ve hareketli fleksiyon ekstansiyon
grafileri ile servikal vertebralardaki acikliklari incelemis-
ler; nadiren de olsa 6zellikle genc ve servikal vertebralar-
da instabilitesi olan hastalarda cerrahi fuzyon gerekebile-
cegini vurgulamislardir. Ancak Nagashima ve ark. (9) ser-
vikal vertebralarda ciddi hipermobilitesi olan bir hastada
40 yildir hicbir sorun olmadigini bildirmisler; bu nedenle
ciddi hipermobilitesi olan hastalarda bile profilaktik fuz-
yonun daha sonradan cikabilecek disk sorunlari yGzinden
hastanin noérolojik sorunlari olmadan yapilmamasini
onermislerdir. Hall ve ark. (10) ise boyun ekstansiyonu ile
ciddi noérolojik bulgular gelisen 16 yasindaki bir hastada
ameliyat sonrasinda yakinmalarin dazeldigini bildirerek
norolojik bulgularla seyreden instabilitelerde cerrahi
onermislerdir. Hastamizda herhangi bir nérolojik bulgu
rastlanmamasi nedeniyle cerrahi distnilmedi. Uzun yol-
culuk yaparken boyunluk kullanmasi énerildi. Vicudun
Ust yarisinda olusmus olan Sprengel deformitesine yone-
lik tedavi programi dizenlendi.

Potansiyel hastalik komplikasyonlari arasinda; omuz
eklem hareket acikhgi (EHA) kaybi, adezif kapsulit, kronik
kas atrofisi, kronik omuz agrisi ve kozmetik deformiteler
sayilabilir (11). Bu komplikasyonlarin énlenmesi tedavinin
temel 6gelerinden biridir. Tedavinin basinda agrinin kont-
rolt gereklidir. Genellikle basit analjezik ve steroid olma-
yan anti inflamatuar ilaclarla bu saglanabilir. Yuzeyel sicak
ve buz tedavisi kas spazmi ve agrinin giderilmesinde yar-
dimcadir. TENS gibi elektroterapi modaliteleri agr kontro-
linde 6nemli yer tutarlar. Ultrason ve kisa dalga diatermi
gibi derin isiticilardan hem agri kontroli hem de yumusak
dokularin elastikiyetini saglamada cok énemli rol oynarlar.
Hastanin mesleki ugrasilarina veya hobilerine goére aktivi-
te modifikasyonu veya kisitlanmasi gerekebilir (12).

Kontrakturleri 6nlemek icin erken dénemde EHA egzersiz-
lerine baslanir. EHA egzersizlerinde genellikle skapulanin
stabilizasyonu gerekli oldugundan baslangicta bu egzer-
sizler bir terapist tarafindan yapilmalidir. Skapular stabili-
zasyon egzersizleri, fonksiyonel periskapular kaslarin
progresif kuvvetlendirme programina da agri sinirlari icin-
de baslanmalidir (12, 13). Skapular stabilizasyon breysler
kullaniimakla birlikte sonuclar tartismahdir (14).

Sonuc olarak KFS saptanan olgularda dekstrokardi de
dahil olmak Gzere diger sistem anomalileri de arastiriimalidir.

Cikar Catismasi
Yazarlar, herhangi bir cikar catismasinin s6z konusu
olmadigini bildirmislerdir.
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