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Klippel-Feil sendromu, klasik olarak kısa boyun, 
düşük saç çizgisi servikal ve vertebralarda fuz­
yon nedenli boyun hareket kısıtlılığı triadınm 

görüldüğü bir sendromdur (1). Konjenital servi­
kal füzyon, servikal yapıların normal segmen­
tasyanun gerçekleşmemesi sonucu oluşur (2). 

Boyun deformitesi dışmda genitoüriner sistem, 
işitme, omurilik, kardiyovasküler sistem ve kas 
iskelet sistemini ilgilendiren anamaliler de eşlik 
edebilir ve bu anomaliler hastanın yaşam kali­
tesi açısından daha önemlidir. 

Klippei-Feil sendromu bulunan hastalarda en 
sık eşlik eden anomali skolyoz ve/veya kifozdur. 
Yaklaşık %60 sıklıkla izlenir. Skolyozlu hasta­
Iann %30-40'ında renal anamaliler bildirilmiş­
tir (1,3). En sık görülen renal anamaliler çift 
toplayıcı sistem, renal aplazi, at nalı böbrek ve 
tekrarlayan pyelonefrittir. Ultrasonografik ince­
leme bu tip olgularda rutin olarak uygulanma­
lıdır. Olguların yaklaşık %20'sinde fasial asimet­
ri, tortikolliz ve yele boyun görülür (4). Spren­
gel deformitesi %25-35 sıklıkla eşlik eden bir 
anomalidir. Bu deformite, skapulanın embriyo­
lojik dönernde normal yerleşim yerine inrnernesi 
ve diğer taraf skapulaya göre yüksek yerleşimli 
kalmasıdır. Etkilenen tarafta boyun kısa ve 
dolgun görülür ve o tarafa doğru tortikolliz mev­
cuttur. Omuz ekiemi abdüksiyonu ve fleksiyo­
nu bozulmuştur (2). işitme kaybı %30 olguda 
görülür ve işitme kanalı yokluğu ya da mikrotia 
şeklinde görülebilir (4). Olguların %4.2-14'ünde 
konjenital kalp hastalıkları izlenebilir (4). Yakla-
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şık olarak %20 olguda sinkinesi saptanabilir (4). 

Abdusens siniri paralizisi varlığında Klippei-Feil 
sendromunun klinik bir varyantı olarak kabul 
edilen cervico-oculo-acusticus (Wildervanck) send­
romu düşünülmelidir (5). Bu sendroma koleli­
tiazis, ağır büyüme gelişme geriliği, hidrosefali 
ve hipoplazik el başparmağı eşlik edebilir (5,6). 

Klippel-Feil sendromu düşünülen olgularda ilk 
inceleme yöntemi olarak anteropostreior, late­
ral ve oblik servikal vertebra grafileri tercih edil­
melidir. Ancak fiske olmuş kemik deforrnitele­
rinden ötürü pozisyon vermekte güçlük çekile­
bileceği için rnandibula, aksiput ve foramen 
magnumun üst üste binen görüntüleri karışıklık 
yaratıp, servikal vertebraları değerlendirrneyi zor­
laştırabilir. İnstabiliteden şüphe!enirse fleksiyon­
ekstansiyon lateral grafisi, odontoid grafi ve 
tomografi gerekebilir (2). Nörolojik defisiti olan 
olgularda MR! önerilmektedir (1). Füzyonu. olan 
olgularda, radyografik olarak karışabilecek juve­
nil idyopatik artrit, romatoid spondilit ve infek­
siyon ile ayıncı tam yapılmalıdır. 

Tedavi cerrahi olup Klippel-Feil sendomlu has­
taların l/3'ünde gerekebilir. Prognoz genellikle 
iyidir. Sprenge! deforrnitesi, kazınetik amaçlı 

veya omuz ekiemi hareketlerini rahatlatmak 
amacıyla cerrahi olarak düzeltilebilir (7). Bu 
işlem, genellikle olgular 3-5 yaşlannda iken 
önerilir. Klippel-Feil sendromunda mortalite­
den renal anamalilere bağlı üremi sorumludur 
(3). 
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