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Abstract

Klippel-Feil sendromu (KFS); iki veya daha fazla servikal
vertebranin segmentasyon yetersizligi ile karakterize, konjenital bir
malformasyondur. Bu sendrom bir¢ok sistemik anomali ile birlikte
olabilir. Biz KFS’ne eslik eden omovertebral bant ve Sprengel
deformitesini 3 boyutlu bilgisayarli tomografi (3B-BT) goriintiileri ile
sunmay1 amagladik.

On bes yasinda servikal vertebrada fiizyon 6n tanisi ile klinigi-
mize gelen hastanin 2 yonlii servikal vertebra grafisinde C5-7 vertebra
arasinda flizyon saptandi. Servikal vertebralara yonelik yapilan aksiyal
ve 3B-BT goriintiilerinde ise; C1 vertebra posteriorunda fiizyon
defekti, C2-3 vertebra arasinda blok vertebra gériiniimii olusturan
flizyon ve C5-7 vertebra arasinda vertebra korpus, sol transvers ve
spindz proceste fiizyon saptandi. Sag skapula sola gore daha yiiksek
konumda idi ve skapula ile servikal vertebra arasinda kemik septa
izlendi.

KFS’ne iskelet sistemi anomalileri de eslik edebilir. Bu durumda
3B-BT gorintiileri direk grafilerden daha detayl bilgi saglar.

Anahtar Kelimeler: Klippel-Feil sendromu, anomali,
bilgisayarli tomografi
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Klippel-Feil syndrome (KFS) is a congenital malformation char-
acterized by insufficient segmentation of two or more cervical verte-
brae. This syndrome is often accompanied by various systemic anoma-
lies. We illustrate a case of KFS accompanied by an omovertebral
band and Sprengel deformity using 3-dimensional computerized
tomography (3D-CT).

A fifteen year-old patient was admitted to our clinic with cervi-
cal vertebral fusion between C5 and 7 vertebrae as seen on conven-
tional cervical imaging studies. On subsequent axial and 3D-CT,
fusion defects on the posterior C1, between C2 and C3 (resulting in a
block vertebral appearance), as well as fusion of the corpus, left
transverse process and spinous processes of the C5-7 vertebrae were
noted. The right scapula was in a higher position with respect to the
left scapula and bony septa were observed between scapula and cervi-
cal vertebra.

Skeletal system anomalies may accompany KFS. In this situa-
tion, 3D-CT images can provide more detailed information than that
achievable through conventional imaging studies.
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lippel-Feil sendromu (KFS), iki veya daha

fazla servikal vertebranin segmentasyon

yetersizligi ile karakterize konjenital
spinal malformasyondur.'

[k defa 1912°de Klippel ve Feil tarafindan
kisa boyun, diisiik sa¢ ¢izgisi ve boyun hareketle-
rinde kisithilik bulunan hastalarda tanimlanmis-
tir.>?
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1919’da Feil bu hastalar i¢in bir simiflandirma
Onermis ve hastalar1 3 grupta toplamustir.

a. Servikal ve iist torakal vertebrada fiizyonu
olan hastalar,

b. Servikal vertebrada izole flizyonu olan has-
talar. Bunlara siklikla atlanto-oksipital assimilas-
yon veya hemivertebra eslik eder,

c. Alt torakal ve lumbar vertebranin fiizyonuna
eslik eden servikal vertebra fiizyonu olan hastalar.

Bu sendrom iskelet sistemini ilgilendiren bir
anomali olmasina ragmen bir¢ok sistemik anomali
ile birlikte olabilir.! Biz olguyu KFS’ne
omovertebral bant ve Sprengel deformitesi eslik
ettiginden sunmay1 ve konuyu literatiirler ile ince-
lemeyi amacladik.
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Olgu Sunumu

On bes yasinda kiz hasta servikal vertebrada
flizyon 6n tanisi ile klinigimize gonderildi. Fizik
muayenede kisa boyun ve boyun hareketlerinde
kisithilik mevcuttu. Cekilen iki yonli servikal
grafide; C5-C7 vertebralar arasinda fiizyon izlendi
ancak 1ist servikal vertebralar kranial kemik
siiperpozisyonlart nedeni ile degerlendirilemedi.
Bu nedenle hastaya servikal vertebralara yonelik
aksiyal bilgisayarli tomografi (BT) tetkiki yapildi.
C1 vertebra posteriorunda fiizyon defekti saptand
ancak vertebra korpus ve posterior elemanlar
vertebra anomalisi a¢isindan degerlendirilemedi.
Bunun iizerine 3 boyutlu (3B) goriintiiler olustu-
ruldu ve C1 vertebra posteriorunda fiizyon defekti,
C2-C3 vertebra arasinda blok vertebra goriiniimii
olusturan fiizyon saptandi. C5-C7 vertebra arasinda
ise vertebra korpuslarinda, sol transvers ve spindz
procesde flizyon izlendi (Resim 1). Sag skapula
sola nazaran daha yiiksek konumda olup skapula
ile servikal vertebra arasinda kemik septa saptandi
(Resim 2).

Tartisma

Birgok arastirmaci, 2 veya daha fazla servikal
vertebrada konjenital flizyonu bulunan hastalar
KFS olarak kabul eder."” Ulmer ve ark. 24 KFS’li
hastada yaptiklar incelemede en fazla C2-3 diize-
yinde fiizyon saptamuslardir.’ Bizim olgumuzda
C2-3 diizeyinden bagka C5-7 diizeyinde de fiizyon
mevcuttu. KFS’nin kalitimsal gecis gosteren ¢ok
az sayidaki olgu harig etiyolojisi hala bilinmemek-
tedir.*

KFS %5-15 oraninda kardiyovaskiiler sistem
malformasyonlar1 (sik olarak rastlanan VSD’dir),
%65 oraninda genitoliriner sistem anomalileri (en
sik olanlar1 unilateral renal agenezi, vajinal veya
uterin malformasyonlardir) ile birliktedir.'

Olgumuzda sendroma, eslik eden iskelet sis-
temi anomalisi disinda sistemik anomali saptan-
madi.

Skolyoz bu hastalarin %60°1inda izlenir, hemi-
vertebra, spina bifida gibi diger vertebral anomali-
ler siklikla eslik eder. Chiari I malformasyonu,
atlanto-oksipital assimilasyon, basiler invajinasyon,
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Resim 1. C2-3 vertebra korpusu (* isareti) ve C5-7 vertebra
korpus ve sol transvers proces arasindaki (ii¢ ok) flizyonu
gosteren 3 boyutlu bilgisayarli tomografi (3B-BT) gériintiisii.

UDLLME

Resim 2. Sagda Sprengel deformitesi ve omovertebral banda
(beyaz ok) ait posteriordan 3B-BT goriintiisi. Ayrica Cl
vertebrada posteriorda flizyon defekti mevcut (siyah ok).

platibasi, odontoid hipoplazisini igeren kraniyo-
vertebral bileske anomalileri eslik edebilen diger
bulgulardir." Menenjiom, lipom, hemanjiolipom,
fibroblastomu igeren spinal timdrler KFS ile bir-
likte bulunabilir."

Olgumuza yapilan kranial ve spinal manyetik
rezonans incelemesi sonrasi, kitle lezyonu veya
spinal kanal anomalisi saptanmadi.

Servikal nérolojik semptomlar genelde erigskin
donemde ortaya ¢ikar, nadiren ilk bulgular ¢ocuk-
luk yaslarinda izlenir. Sik rastlanan semptomlar {ist
ve alt ekstremitede agri, parestezi, spastisite,
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hiperrefleksi, gii¢siizliik, ataksi ve paralizidir.” Bu
hastalarda nadir rastlanan bir bulgu sinkinesistir.
Sinkinesis, ellerin nadiren st ekstremitenin her
ikisinin istemsiz hareketinden olusur, bir el hareket
ettigi zaman diger elde de istemsiz hareketler izle-
nir.'” Ayna hayali de denilen bu bulgu ilk defa
Bawman tarafindan 6 KFS’li hastanin 4’iinde ta-
nimlanmugtir.’

KFS’li olgumuzda servikal vertebralarda
flizyonun yanmi sira sagda omovertebral bandin
eslik ettigi Sprengel deformitesi mevcuttu. KFS’li
hastalarin %30’da omovertebral bant ile beraber
olan veya olmayan Sprengel deformitesi
(skapulanin normalden yiiksek konumda olmasi)
bulunabilir. Unilateral veya bilateral olabilir."

Servikal vertebra ve skapula arasinda izlenen
kemik koprii omovertebral bant olarak adlandiri-
lir.* Skapulanin ve servikal vertebralarin gelisimi-
nin es zamanli olmasi Sprengel deformitesi ile
KFS’nin birlikteligini agiklar.'" Ulmer ve ark. 24
KFS’li hastada yaptiklar1 aragtirmada 4 hastada
Sprengel deformitesi saptamuslardir.'

Bu hastalarda Sprengel deformitesinin tedavisi
skapuloplastidir. Bu kozmetik bir diizelme saglar,
omuz hareketlerini arttirir ancak boyun hareketle-
rine katkis1 yoktur.?

KFS’li hastalarda servikal bolgenin direk
rontgenogramlar ile degerlendirilmesi giictiir.
Harekete engel olan kemik anomalileri uygun
pozisyon verilmesini Onler, ayrica mandibula,
oksiput ve foramen magnun st servikal
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vertebralarin incelenmesini siiperpozisyon nedeni
ile 6nler.” Bu nedenle servikal vertebralarda ye-
terli rezoliisyon saglayan BT en uygun inceleme
yontemidir. Ancak aksiyal BT kesitlerinde goriin-
tiiler vertebral kolona dik oldugundan anomalile-
rin tanimlanmasi giigtiir.” Anomalilere bagl ola-
rak morfolojisi degisen servikal bolgede vertebra
anomalileri ve vertebralarin birbiri ile olan iliskisi
3B-BT ile daha iyi degerlendirilir. Manyetik re-
zonans inceleme ise spinal kord ve beyin sapii
incelemek amaci ile segilecek goriintiileme yon-
temidir.®
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