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Klippel-Feil sendromu, klasik olarak kisa boyun,
distik sa¢ cizgisi servikal ve vertebralarda fuz-
yon nedenli boyun hareket kisithh@ triadinin
goriildugt bir sendromdur (1). Konjenital servi-
kal flizyon, servikal yapilarin normal segmen-
tasyonun gerceklesmemesi sonucu olusur (2).
Boyun deformitesi disinda genitoiiriner sistem,
isitme, omurilik, kardiyovaskiiler sistem ve kas
iskelet sistemini ilgilendiren anomaliler de eslik
edebilir ve bu anomaliler hastamin yasam kali-
tesi acisindan daha énemlidir.

Klippel-Feil sendromu bulunan hastalarda en
sik eslik eden anomali skolyoz ve/veya kifozdur.
Yaklasik %60 siklikla izlenir. Skolyozlu hasta-
larin %30-40’inda renal anomaliler bildirilmis-
tir (1,3). En sik gorilen renal anomaliler cift
toplayici sistem, renal aplazi, at nali bébrek ve
tekrarlayan pyelonefrittir. Ultrasonografik ince-
leme bu tip olgularda rutin olarak uygulanma-
ldir. Olgularin yaklasik %20’sinde fasial asimet-
ri, tortikolliz ve yele boyun goriiliir (4). Spren-
gel deformitesi %25-35 siklikla eslik eden bir
anomalidir. Bu deformite, skapulanin embriyo-
lojik donemde normal yerlesim yerine inmemesi
ve diger taraf skapulaya gére yiiksek yerlesimli
kalmasidir. Etkilenen tarafta boyun kisa ve
dolgun gortiliir ve o tarafa dogru tortikolliz mev-
cuttur. Omuz eklemi abdiiksiyonu ve fleksiyo-
nu bozulmustur (2). Isitme kaybi %30 olguda
goriliir ve isitme kanali yoklugu ya da mikrotia
seklinde goriilebilir (4). Olgularin %4.2-14’tinde
konjenital kalp hastaliklari izlenebilir (4). Yakla-
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sik olarak %20 olguda sinkinesi saptanabilir (4).
Abdusens siniri paralizisi varhginda Klippel-Feil
sendromunun klinik bir varyanti olarak kabul
edilen cervico-oculo-acusticus (Wildervanck) send-
romu dustniilmelidir (5). Bu sendroma koleli-
tiazis, agr biylime gelisme geriligi, hidrosefali
ve hipoplazik el bagparmag eslik edebilir (5,6).

Klippel-Feil sendromu diistiniilen olgularda ilk
inceleme yontemi olarak anteropostreior, late-
ral ve oblik servikal vertebra grafileri tercih edil-
melidir. Ancak fiske olmus kemik deformitele-
rinden 6tiirii pozisyon vermekte giiclik cekile-
bilecegi icin mandibula, oksiput ve foramen
magnumun {st tste binen goériintiileri karisiklik
varatip, servikal vertebralar degerlendirmeyi zor-
lastirabilir. Instabiliteden siiphelenirse fleksiyon-
ekstansiyon lateral grafisi, odontoid grafi ve
tomografi gerekebilir (2). Noérolojik defisiti olan
olgularda MRI 6nerilmektedir (1). Flizyonu olan
olgularda, radyografik olarak karisabilecek juve-
nil idyopatik artrit, romatoid spondilit ve infek-
siyon ile ayirici tam yapilmalidir.

Tedavi cerrahi olup Klippel-Feil sendomlu has-
talarin 1/3’tinde gerekebilir. Prognoz genellikle
iyidir. Sprengel deformitesi, kozmetik amach
veya omuz eklemi hareketlerini rahatlatmak
amaciyla cerrahi olarak diizeltilebilir (7). Bu
islem, genellikle olgular 3-5 vyaslarinda iken
onerilir. Klippel-Feil sendromunda mortalite-
den renal anomalilere bagh tiremi sorumludur
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