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lleri Yasta Tani Konulmus Klippel Feil Sendromuna
Eslik Eden Pelvik Renal Ektopi

Pelvic Renal Ectopia Accompanying Klippel Feil Syndrome
Diagnosed at a Later Age
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Ozet
Klippel feil sendromu (KFS) servikal somitlerin
segmentasyonunda  yetersizlik  sonucu  gelisen

konjenital bir malformasyondur. Genellikle ¢ocuk
yaslarda tani konulabilmesine ragmen nadir olsa da
ileri yaslara kadar tani gecikebilir. Bu sendromda diger
sistem anomalileri de beraber gorilebilir.60 yasinda
boyun agrisi yakinmasiyla basvuran bayan olguda
klippel feil sendromu tanisi konulmus ve pelvik renal
ektopi ile birlikteligi sunulmustur. KFS ¢ocukluk
caginda oldugu kadar eriskin yaslarda boyun agrisi
yakinmasi olan hastalarda akilda tutulmah, KFS’ li
hastalar ek anomaliler agisindan arastirilmalidir.
Anahtar Kelimeler: Klippel feil sendromu, pelvik renal
ektopi
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Abstract

Klippel-feil ~ syndrome (KFS) is a congenital
malformation occurring as a result of the deficiency of
the cervical somite segmentation. While it is mostly
diagnosed in childhood, the diagnosis may be delayed
to a later age, although rare. Other system
abnormalities may be concomitantly observed in this
syndrome. A female patient presenting with the
complaint of neck pain at the age of 60 was diagnosed
with  Klippel-Feil ~syndrome and concomitant
occurrence of pelvic renal ectopia was presented. The
potential for KFS should be considered in adult
patients with neck pain as well as patients in
childhood, and patients with KFS should also be
investigated for additional abnormalities.
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Olgu

60 vyasinda bayan hasta bas boyun ve sirt
bolgesinde agri  yakinmasiyla poliklinigimize
basvurdu. Oykiisiinde sirt ve boyun agrisinin uzun
yillardir var oldugunu, bir ¢ok kez farkli kliniklere
basvurdugunu ve medikal tedavi aldigini belirtti.
Boyun agrisinin zaman zaman kollara yayildigi ve
kollarda parestezik yakinmalarinin olustugunu,
sirt agrisinin da ayakta uzun slre kalmakla
arttigini ve bas agrisiyla birlikte zaman zaman bas
donmesi sikayetininde oldugunu ifade etti.
Hastanin 6zge¢misinde hipertansiyon disinda bir
hastaligi yoktu. 8 yil 6nce menopoza girmisti.
Hastanin  fizik muayenesinde boyun kisa
goriinimde ve sag cizgisi diisikti. Servikal eklem
hareket acikliklari (EHA) ozellikle rotasyonlarda
belirgin olmak Uzere her yone agrii ve ciddi
kisitliydi. Spinal progeslere basmakla servikal ve
dorsal bolgede hassasiyeti vardi. Torakal
paravertebral kas spazmi mevcuttu. Torakal
kifozitesi artmisti. Norolojik muayenesi olagandi.
Her iki omuz EHA’lari agik ve minimal agriliydi.
Kanat skapula anomalisi yada vylizde asimetri
gozlenmedi. Hastanin servikal ve dorsal vertebral
grafisi ile servikal vertebra MRG(Manyetik
Rezonans Gorintileme) cgekildi. Servikal grafileri
ve MRG bulgularinda C5-6-7 de konjenital
segmentasyon yetersizligine bagl flizyon ile C7-T1
vertebra korpuslarinda konjenital segmentasyon
yetersizligine bagl parsiyel fizyon gozlendi. (Sekil
1-2)

Sekil 1: Servikal grafide C5-6-7 ile C7-T1 vertebra
korpuslarinda konjenital segmentasyon yetersizligine
bagh fiizyon goriiniimii

Sekil 2: Servikal MRG de C5-6-7 ile C7-T1 vertebra
korpuslarinda konjenital segmentasyon yetersizligine
bagh fiizyon gériiniimii

Hastanin dorsal grafilerinde skolyozu T12 ve L1’
de flzyon ve dejeneratif degisiklikler ve
vertebralarda osteoporotik gorinim tespit
edildi.istenilen kemik dansitometresinde L1-4
seviyesinde T skoru -3.2 ( osteoporotik) olarak
bulundu.

Hastanin biyokimya sedimentasyon, C reaktif
protein, hemogram ve idrar tetkik degerleri
olagandi. Hasta mevcut bulgulari ve tetkikleriyle
Tip 2 Klippel Feil Sendromu(KFS) ve post
menapozal osteoporoz olarak kabul edildi. Bas
agrisi ve bas doénmesi nedeniyle noéroloji ile
konsulte edilerek kranial bilgisayarli tomografi(BT)
ve vertebrobaziler dopler ultrasonografi (USG)
tetkikleri yapildi. Tetkik sonuclari normal olarak
degerlendirilerek gerilim tipi bas agrisi olarak
kabul edilip amitiriptilin 10 mg 1x1 baslandi.
Klippel Feil Sendromuna eslik edebilecek
anomalileri taramak amaciyla batin USG istendi.
Sol bobrek ultrasonografide gorilemedi. Renal
agenezi veya renal ektopi siiphesiyle hasta lroloji
ile konsulte edilerek intraven6z pyelografi (Sekil
3) ve batin BT(Sekil 4) tetkiki istendi. Sol bobrek
pelvik vyerlesimli olarak tespit edildi. Uroloji
tarafindan yilda bir kez takibi onerildi.
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Sekil 3 A: Pelvik yerlesimle fonksiyone sol bébrek Sekil 4: Pelvik yerlesimli bobrek

Hastanin jinekolojik muayenesi ve isitme testleri
olagandi. Ekokardiyografisinde minimal triklspit
kapak yetmezligi disinda bulgu yoktu. Hastanin
boyun ve sirt agrilari icin medikal tedavi olarak
meloksikam 15 mg tb 1x1 tiyokolsikosid 8mg 2x1
ve ile osteoporozu icin kalsiyum ve D vitamini ile
alendronat 70 mg 1x1 hafta olarak planlandi. Fizik
tedavi olarak boyun ve sirta TENS ve sicak paket
uygulamalari ile servikal izometrik ve postur
egzersizleri verildi. Tedavi sonrasi agrilari oldukca
rahatladi. Hastaya servikal travmalardan ve agir
yik kaldirmaktan kacinmasi uzun vyolculuklarda
servikal coller kullanmasi Onerisi yapilarak
taburcu edildi.

Tartisma

KFS gestasyonun erken dénemlerinde iki veya
daha fazla vertebrada segmentasyon yetersizligi
nedeniyle servikal vertebralarda flizyon olmasi
buna boyun kisaligl, sa¢ c¢izgisi dusuklGglu ve
boyun hareketlerinin kisitlanmasinin eslik ettigi
bir iskelet displazisidir (1,2). Olgularin %65 i
kadindir. Sikhginin  40000-42000 dogumda 1

Sekil 3 B :Pelvik yerlesimli bébregin iireter trasesi
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oldugu tahmin edilmektedir (3,4). Bu sendroma
skolyoz, kifoz, sprengel deformitesi, tortikolis, Ust
ekstremitelerde diffiiz yada fokal hipoplazi,
sindaktili gibi lokomotor sistem anomalileri eslik
edebilir (2,4,5,6).

KFS’ lu hastalarda genitolriner sistem anomalileri

%35-65, isitme kaybi %30, konjenital kalp
hastaliklari  %5-15 (en sik ventrikller septal
defekt) eslik edebilir.  Uriner sistem
anomalilerinden en sik renal agenezi, ¢ift

toplayici sistem, renal ektopi, bilateral tubuler
ektazi ve hidronefroz gorulmektedir (4,5,7).
Onur ve arkadaslari (8) uroloji poliklinigine yan
agrisi yakinmasi ile basvurmus ve eriskin caga
kadar tani almayip, rastlantisal olarak KFS tanisi
alan ve capraz renal ektopi saptanan bir olguyu
sunmuslardir. Bizim olgumuzda da eriskin yasa
kadar tani almamis KFS ile pelvik yerlesimli renal
ektopi saptanmistir. Klippel Feil Sendromlu
hastalarda tani konulduktan sonra o6zellikle renal
anomaliler basta olmak (zere diger sistem
anomalileri mutlaka arastirlmahdir. Bu
hastalarda renal anomalilerin genellikle
asemptomatik oldugu ve kronik renal yetmezlik
icin risk tasidiklari g6z 6niine alinmahdir(9).

Literatirde KFS' lu hastalarda renal ektopi 1
olguda el deformitesiyle (10), 1 olguda ise
myelopati ve tek tarafli vertebral arter okluzyonu
ile birlikteligi sunulmustur (11). Yine literatirde
43 yasinda torakal skolyozu nedeniyle operasyon
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