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OZET: Klippel-Feil, bir ¢ok konjenital mal-
formasyonun bir arada bulundugu klinik olarak
¢ok iyi tanimlanmug bir sendromdur. Bu send-
romda iskelet sistemine ait anomalilerin yanin-
da bagska sistemlere ait konjenital deformiteler
de goriiliir. Bu makalede ¢ok nadir goriilen tip 3
Klippel-Feil sendromlu bir olguyu sunmak
amaglanmgtr.
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SUMMARY: Klippel-feil syndrome, is a
well-defined syndrome in which many congeni-
tal malformations are clinically found together.
Besides skeletal system anomalies, congenital
deformations of other systems are also seen in
this syndrome. The purpose of this article is to
present a case with type 3 Klippel-Feil syndro-
me which is very rarely seen.
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Klippel-Feil sendromu (KFS) ilk kez 1912 yi-
linda Klippel ve Feil tarafindan kisa boyun, diigiik
sag cizgisi ve ileri derece kisitlanmig boyun hare-
ketleri olan bir hastada tanimlanmigtir (Hessinger
ve Mac Even, 1982). Bu klasik triad KFS lu hastala-
rin % 50'sinde vardir. Boyun hareketlerinin kisitli-
1i§1 en ¢ok rastlanan klinik bulgudur (Klippel ve Fe-
il, 1975). Bu sendroma eglik eden sayisiz diger ano-
maliler Hessinger ve ark. tarafindan toplanmagtir,
Bunlar renal anomaliler, Sprengel deformitesi, sa-
giuhik, yiiz asimetrisi, konjenital kalp hastalig1 (sik-
likla VSD), sinkinezi ve ayna hareketleridir (Hes-
singer ve ark. 1974). Ayrica 1974'de Baird ve
Lowry KFS lu 2 hastada primer amenore ve vajina
yoklugu tanimlamiglardir (Baird ve Lowry, 1974).
KFS baglangigtaki bu tanimindan sonra vertebra-
lardaki fiizyona gore siniflandirilmigtir (Naab ve

Maxvell, 1984). Tip 1 hastalarda klasik triad yann-
da servikal ve iist torakal bdlgede yaygin spinal fiiz-
yonlar vardir, olduk¢a nadir ve sporadiktir (Sivri ve
ark. 1990). Tip 2'deki hastalarda bir veya iki verteb-
ra fiizyonu ile birlikte siklikta hemivertebra ve ok-
sipitoatlantal fiizyon goriiliir. Bu tip hastalar tip 1
hastalarina gore 50 kez daha sik goriiliir. Tip 3'de
ise hastalarda hem servikal hem de alt torakal ve
lomber bolgede fiizyon vardir. Bu hastalar tip 1'e
benzerdir, sik olarak diger anomaliler de gozlene-
bilir.
OLGU SUNUMU

Kasim 1991 tarihinde 53 yaginda 4 ¢cocuklu ba-
yan hasta Hacettepe Universitesi Tip Fakiiltesi
FTR Anabilim Dal: poliklini§ine boyun ve bel bol-
gesinde agr ve hareketlerinde tutukluluk nedeniyle
bavurdu. Boyun ve bel ile ilgili yakinmalarinin on
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yildan daha fazla siiredir devam ettigini belirtti. Ai-
lenin diger fertlerinde bu tip bir bulgu yoktu. Hasta-
nin dykiisiinden herhangi bir hastalik veya travma
gecirmedigi 6grenildi. Inkontinans tanimlamadi.
Fizik muayenesinde boyun ve bel hareketlerinde
kisithilik, dorsal kifoskolyoz ve kisa boyun saptan-
di1. Ekstremitelerde duyu kaybi, kuvvet kaybi, ref-
leks degisikligi veya patolojik refleks, adalelerde
tonus degisikligi bulunamadi. Boyun kompresyon
testleri ve ndrovaskiiler kompresyon testleri nega-
tifti. Lateral servikal radyografide; lordozda diiz-
lesme, diigiik omuz sendromu, Cs ¢, T , fiizyon ve

sekonder dejeneratif degigiklikler (Sekil 1), 6n-ar-
ka servikal radyografide; C, 5 spina bifida ve servi-

kodorsal rotatuar skolyoz (Sekil 2), lateral lumbo-
sakral daryografide; L 4 fiizyon, L4 birinci derece

retrolistezis (Sekil 3), on-arka lumbosakral radyog-
rafide; sol 12. kosta agenezisi, L, 4 fiizyon, L, 5

spina bifida ve hemisakralizasyon saptand: ($ckil
4). Hastanin yapilan intravendzpiyelografi, kolon
grafisi, abdominal ve vajinal ultrasonografi ve
elektrokardiografi sonuglar1 normal olarak deger-
lendirildi. Biyokimya ve serolojik testlerde patolo-
jik bulguya rastlanmadi. Hasta boliimiimiizde 15
giin fizik tedavi ve rchabilitasyon programina alin-
di. Yakinmalan bilyiik 6lgiide azaldi, kendisine ay-
dinlatici bilgiler verilerek ev egzersiz programiyla
taburcu edildi.

Resim - 1 : Lordozda diizlegme, diigiik omuz sendromu, Cs_g ve

T)  fiizyon, dejeneratif deisikler.

236

Resim - 2 : C5 spina bifida, servikodorsal rotatuar skolyoz.

Resim - 4 : Sol 12. kosta agenezisi, L4_5 spina bifida ve hemisak-

ralizasyon.



TARTISMA

KFS'da iskelet anomalileri sik olarak goriil-
mektedir. Bunlar arasinda kafatas: asimetrisi, plati-
bazi, baziller invajinasyon ve brakisefali sayilabi-
lir. Skolyoz insidansi % 60 olarak rapor edilmistir.
Sprengel deformitesi ise % 25-35 oraninda goriil-
mektedir. Radial ve ulnar hipoplazi, parmak defor-
miteleri ve omovertebral kemik bulunmasi nadir
goriilen iskelet anomalileri arasindadir (D'Ambro-
sia, 1977). Bizim hastamizda birgok spinal anoma-
liler mevcuttu. Bunun énemi bu tiir konjenital spi-
nal anomalileri olan hastalarin norolojik yaralan-
malar agisindan yiiksek risk grubunu olusturmala-
ndur. Ozellikle servikomediiller birlesim yeri ve
servikal spinal kord kolayca travimaya maruz kala-
bilir (Mahmoud ve ark. 1984). Servikal fiizyonu
olan bireylerde, komsu segmentlerde spondilozis
ve hipermobilite egilimi daha fazla olmakta ve kon-
jenital olarak kanat stenozu da varsa, nérolojik defi-
sit daha kolay ortaya ¢ikabilmektedir (Prusick ve
ark. 1985). Baz1 vakalarda progresif kord ve beyin
kokii kompresyonuna bagl spastisite, dismetri,
nistagmus, duyu kayb1 ve alt kranial sinir tutulumu
bildirilmig ve cerrahi olarak anterior dekompres-
yonla tedavi edilmigtir (Sava ve Dohn, 1978).

KFS daki deformiteler, direkt travma halinde de
spinal kord yaralanma olasiligini artirmaktadur. Yi-
ne serviko torasik bolge deformiteleri vertebralarin
kompanzatuar 6zelliklerini degistirerek mekanik
distansiyona neden olmaktadir (Strax ve Baran,
1975).

Hastamizda oldugu gibi birden ¢ok blok verteb-
ra varsa normal segmentler hipermobil olmakta ve
belirgin gekilde stres alunda kalmaktadir ki bu da
sekonder dejenerasyona neden olmaktadir. Hasta-
mizda L; 4 fiizyonundan bagka L, de birinci derece

retrolistezis vardir, Literatiir de minor travma ile
degisen derecelerde nérolojik defisit ortaya ¢ikan
bir ¢ok KFS lu hasta rapor edilmigtir (Elster, 1984;
Murall ve ark. 1986). Hastamizda diger anomaliler
aragunilmig ancak bobrek, vajinal veya kalpte VSD
gibi anomalilere rastlanmamusgtr.

Makalede sundugumuz hastada oldu@u gibi bir
¢ok fiizyonu, rotatuar skolyozu, spina bifidasi ve
spondilolistezisi olan hastalarin nérolojik defisit
olugturabilecek aktivitelerden kaginmalart gerek-
mektedir. Bu tiir hastalara durumlan ile ilgili agik-
layici bilgi verilmesi ve gerekirse de destekleyici
ortezler ile spinal kordun korunmasi énemlidir.
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