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Nadir Bir Tortikollis Nedeni Olarak
Hemivertebra ve Klippel-Feil Sendromu

Hemivertebra and Klippel-Feil Syndrome as a
Rare Cause of Torticollis: Case Report

OZET Tortikollise eslik eden vertebral anomaliler izole ya da bir sendromun pargasi olabilmekte-
dir. Bu sendromlardan biri de Klippel-Feil sendromu (KFS) dur; 6zellikle, Tip 2’de servikal fiizyona
eslik eden hemivertebra vardir. Ancak, erken ¢ocukluk déneminde tortikollise eslik eden verteb-
ral anomalilerin tespiti bazen gecikebilmektedir. Poliklinigimize tortikollis nedeni ile sevk edilen
11 yasindaki erkek olguda hemivertebra ve vertebral flizyonlar saptandi. Mevcut vertebral anoma-
lilerle KFS Tip 2 tanis1 konuldu. Hastada eslik edebilecek diger sistem patolojileri bulunmadigindan;
izole KFS Tip 2 olarak kabul edildi. Bu ¢aligmanin amaci, tortikollise, hemivertebra gibi vertebra
anomalileri ve bunlarla birlikte bazi anomalilerin eglik edebilecegini ve taninin geg yaslara kadar
gecikebileceginin akilda tutulmasi gerektigini vurgulamaktir.

Anahtar Kelimeler: Fiizyon defekti; hemivertebra; tortikollis; Klippel-Feil sendromu;
rehabilitasyon

ABSTRACT Torticollis, which accompanies vertebral anomalies may be part of a syndrome or iso-
lated. Also, one of these syndromes is Klippel-Feil syndrome (KFS). Particularly in KFS Type 2, there
are cervical fusions accompanying the hemivertebra. However, the detection of these vertebral
anomalies accompanying torticollis may sometimes be late in the life. We have detected hemiver-
tebra and vertebral fusions in 11 years-old male patient who was referred to our outpatient clinic.
KFS Type 2 was diagnosed with existing vertebral anomalies. Because of not existing of other systemic
pathologies that may accompany the patient, isolated KFS Type 2 was accepted. The purpose of this
case reported, we have emphasized that the diagnosis of torticollis accompanying with vertebral
anomalies such as hemivertebra and associated anomalies will be late in the life.
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onjenital tortikollis, konjenital kalca dislokasyonu ve pes ekinova-

rustan sonra 3. en sik goriilen konjenital deformitedir.! Erkeklerde

daha fazla goriilmektedir ve sag tarafta biraz daha siktir.! Konjenital
tortikollis deformitesine hemivertebra, kelebek vertebra gibi vertebra ano-
malileri ve baz1 sendromlar eglik edebilmektedir.? Tortikollise eslik eden
vertebral anomaliler ya izole goriilmekte ya da bir sendromun pargasi ola-
bilmektedir. Bu sendromlardan biri de Klippel-Feil sendromu (KFS)’dur.

KFS 3’e ayrilmaktadur;

Tip 1; servikal vertebranin birka¢ segmentinde agir fiizyon ve {ist tora-
kal vertebralarda fiizyon ile karakterizedir.
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Tip 2; servikalde iki ya da ii¢ vertebranin fiiz-
yonuna eslik eden hemivertebra, oksipito-atlantoid
fiizyon veya diger servikal vertebra anomalileri ile
karakterizedir.

Tip 3; Tip 1 veya Tip 2’ye eslik eden alt torakal
veya lomber vertebra anomalileri ile karakterize-
dir.

Erken ¢ocukluk déneminde, tortikollise eslik
eden vertebral anomali tanisi ve eslik eden sen-
dromlarin arastirilmasinin cesitli zorluklar1 mev-
cuttur. Bunlar arasinda; aile tarafindan tortikollisin
gec fark edilerek klinisyene zamaninda gidilme-
mesi; erken dénemde ¢cocugun radyasyon almasin-
dan korkuldugundan grafi istenmemesi; immatiir
vertebra grafilerinin vertebra anomalilerini goster-
mede yetersiz kalmas: sayilabilir.?

Bu caligma, tortikollise, hemivertebra gibi
vertebra anomalilerinin eslik edebilecegini ve he-
mivertebradan yola ¢ikarak KFS tanis1 konulabile-
ceginin akilda tutulmas: gerektigini vurgulamak
amaciyla yapilmistir.

OLGU SUNUMU

11y, T.K, erkek olgu, boynunu sol tarafa gevire-
meme ve boyun hareketleri esnasinda solda agr si-
kayetleriyle hastanemiz pediatri poliklinigine
bagvurmustur. Annesinden alinan anamnezde, do-
gumdan itibaren boynunu sola ¢eviremedigi,
ancak, sosyokiiltiirel nedenlerden otiirii herhangi
bir saglik kurulusuna bagvurulamadig1 6grenildi.

Olgu tortikollis tanisini ilk kez Eyliil 2012 ta-
rihinde, diisme sonras: gotiiriildiigii Ankara Uni-
versitesi Tip Fakiiltesi Pediatri Poliklinigi Acil
Servisinde almis. Diigme nedenli tetkik edilirken,
basin saga deviye oldugu ve fasiyal asimetri varlig
saptanmus. Tortikollis 6n tanisiyla istenen boyun
ultrasonografisi (USG) “Sol sternokleidomastoid
kasta simetrigine kiyasla kalinlagma ve sol servikal
bolgede simetrigine oranla belirgin kemik olusum”
seklinde rapor edilmis. Olgu, bu bulgularla polikli-
nigimize, tortikollisin rehabilitasyonu amaciyla
konstilte edilmis.

Poliklinigimizde yapilan fizik muayenesinde
fasiyal asimetrisi mevcuttu. Torakalde agiklig1 sola,

RESIM 1a: On-arka servikal

(a) vertebra grafisinde; a¢ikiigi saga bakan skol-
yoz, 6. servikalde sol hemivertebra (ok) izlenmektedir. Yan servikal (b) ver-
tebra grafisinde; alt servikal diizeyde posterior elemanlari ilgilendiren fiizyon
(kalin ok) izlenmektedir.

RESIM 1b: Anterior (a) VR 3B servikal bilgisayarli tomografi gériintilerinde;
acikligi saga bakan skolyoz, solda 6. servikal vertebrada hemivertebra (ok)
izlenmektedir. Posterior (b) VR 3B servikal bilgisayarli tomografi gértintile-
rinde; solda 6 ve 7. servikal vertebra (beyaz kalin ok) ve sagda 7. servikal ve
1. torakal vertebra laminalari arasinda flizyonlar ve alt servikal diizeyde pos-
terior elemanlari ilgilendiren ¢ok seviyeli fiizyon defektleri izienmektedir.

RESIM 1c: Koronal plandaki T2 agirlikli servikal manyetik rezonans goriintu-
lerinde (a,b); acikigi saga bakan skolyoz, sagda 2 ve 3. servikal vertebralar
arasinda fiizyon (siyah ok), sagda 3. servikal vertebrada hemivertebra (yildiz),
4. servikal vertebrada anteriorda fiizyon defekti (kalin beyaz ok) ile solda 6. ser-
vikal vertebrada hemivertebra (beyaz ok basi) oldugu izlenmektedir.
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lomberde saga bakan skolyozu saptandi. Boy-
nunda saga deviasyon mevcuttu. Boyun eklem
hareket agikliklar: sirasiyla sag-sol lateral fleksi-
yonlar aktif 10°, sag-sol rotasyonlar aktif 40°, eks-
tansiyon ve fleksiyon aktif 45° idi. Ozellikle sol
lateral fleksiyon ve sol rotasyon agr1 olup, diger
tim eklem hareket acikliklar:1 normal ve agrisiz
idi. Ust ekstremite ve alt ekstremite duyu ve
motor defisiti yoktu. Derin tendon refleksleri
normoaktif idi. Patolojik refleks yoktu. Serebellar
testler becerikli idi.

Servikal bir kemik deformitesi olabilecegi
stiphesi ile olgunun direkt grafileri istendi. Ceki-
len 6n-arka ve lateral servikal grafilerde agiklig:
saga bakan rotoskolyoz, 6. servikalde hemiver-
tebra ve o6zellikle lateral grafide alt servikal dii-
zeyde posterior elemanlar ilgilendiren fiizyon
(Resim 1a) saptanmasi iizerine servikal manyetik
rezonans (MRG) ve bilgisayarli tomografi (BT) is-
tendi. Servikal BT (Resim 1b) ve MRG (Resim
1c)’de aciklig1 saga bakan rotoskolyoz, 3 ve 6. ser-
vikalde hemivertebra, 2 ve 3. servikal vertebra-
larda sagda fiizyon, 4. servikal vertebrada anterior
fizyon defekti, 6 ve 7. servikal vertebralarda
solda, 7. servikal ve 1. torakal vertebralarda ise
sagda laminer fiizyon defektleri ve alt servikal
diizeyde posterior elemanlarda fiizyon defektleri
izlendi. Hem fiizyonlar1 hem de hemivertebras:
olan olguya KFS Tip 2 tanis1 konuldu. Olgu beyin
ve sinir cerrahisi poliklinigine konsiilte edildi.
Cerrahi girigsim diigtiniilmedi. Mevcut deformite-
sine sekonder gelisen kas-iskelet sistem yakin-
malarina yonelik, fizyoterapi ve egzersiz 6nerilen
olgu, sosyal sorunlar1 nedeni ile hastanede yapi-
lacak fizyoterapi ve rehabilitasyon programini
kabul etmedi. Bu nedenle olguya omurga eklem
hareket agikligi, germe, kuvvetlendirme, postiir
egzersizlerini, pozisyonlamay1 ve ergometriyi
iceren ev programi verildi. Ayrica zaman i¢inde
gelisebilecek norolojik yakinmalar agisindan bil-
gilendirilerek, hem noérolojik muayene hem de
fizyoterapinin sonuglarini gérmek i¢in kontrole
cagirildi, ancak olgu tekrar kontrol i¢in bagvur-
madi. Telefonla aranip ¢agirilan olgu, maddi ge-
rekgelerle gelemeyecegini bildirdi.

I TARTISMA

Hemivertebra, konjenital skolyoz, kifoz veya lor-
dozun yaygin nedeninden biridir. En sik midtora-
sik seviyede goriilmekte (6zellikle T8) ve norolojik
sorunlara yol acabilmektedir. Hemivertebra, izole
gortilebildigi gibi, diger konjenital anomalilerle bir-
likte de goriilebilmektedir. Hemivertebraya, siklik
sirasina gore kas-iskelet (kaburga, uzuv ve diger
omurga anomalileri), kardiyak, genitotiriner sistem
(GUS), gastrointestinal sistem (GIS) ve santral sinir
sistemi anomalileri eglik edebilmektedir.* Bununla
birlikte hemivertebra, bir sendromun pargas: da
olabilmektedir [vertebral anomaliler, anal atrezi,
kardiyak defektler, trakeoozofageal fistiil ve/veya
ozofageal atrezi, renal/radiyal anomaliler, ekstre-
mite defektleri (VACTERL)], [vertebral anomali-
ler, anal atrezi, trakeotzofageal fistiil, renal
anomaliler (VATER), KFS vb.].

KFS; 3-8. gestasyon haftalarinda, iki veya daha
fazla vertebrada segmentasyon yetersizligi nedeni
ile servikal vertebralarda fiizyonun gorilldigu ve
buna boyun kisalig1, sag ¢izgisi diistikliigii ve boyun
hareketlerinin kisitlanmasi gibi 3’li triadin eslik
ettigi bir iskelet displazisidir.’> Bu triad oldukga ta-
nisal olup, hastalarin %40-50’sinde goriilmektedir.®

Hastalarin %65’ kizdir. Sikliginin 40.000-
42.000 dogumda 1 oldugu tahmin edilmektedir.’”
Hastalarda ortalama bagvuru yas1 7,1, semptomatik
hastalarda ortalama semptom yas1 11,9 yildir.®

Bu sendroma skolyoz, kifoz, Sprengel defor-
mitesi, tortikollis, iist ekstremitelerde difiiz ya da
fokal hipoplazi, sindaktili gibi l6komotor sistem
anomalileri, renal, kardiyovaskiiler sistem, solu-
num sistemi, GIS, GUS, kulak, kraniyofasiyal ve
ekstremite anomalileri eglik edebilmektedir.®?

Olgumuza da KFS Tip 2 tanisi konularak, ro-
toskolyoz, tortikollis ve hemivertebra gibi eslik
eden 16komotor sistem anomalileri saptanmigtir.'?
Olguda KFSye eslik edebilecek diger patolojiler
saptanmamigtir.

Servikal fiizyonu olan sendromlu hastalarda
diger segmentlerde hipermobilite egilimi daha fazla
olmakta ve eslik eden konjenital kanal stenozu da
varsa norolojik defisit daha sik ortaya ¢ikmakta-
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dir." Ayrica, konjenital deformitesi olan hastalarda
servikal spinal kord da kolay travmaya maruz kala-
bilmektedir.'?

Genelde Tip 1 KFS]i hastalarda aksiyel semp-
tomlar 6n planda iken; Tip 2 ve Tip 3 KFS’li hasta-
larda miyelopatik ve radikiilopatik semptomlar 6n
plandadir. Baz: hastalarda ilerleyici kord ve beyin
kokii kompresyonuna bagh spastisite, duyu kayb,
hiperrefleksi, patolojik refleks varlig: ve alt krani-
yal sinir tutulumu bildirilmis ve cerrahi olarak an-
terior dekompresyonla tedavi edilmistir.'® Ayrica
literatiirde minor travmayla bile norolojik defisit
gelistiren hastalar rapor edilmistir.'* Fiizyonu ve
eslik eden vertebral anomalileri olan hastalarin
norolojik defisite yol agabilecek travmalardan
uzak durmasi gerekmektedir. Gerekirse de des-
tekleyici ortezler ile spinal kordun korunmas:
onemlidir. Olgumuzda herhangi bir nérolojik de-
fisit olmadigindan, konservatif tedavi ve norolo-

jik defisit riski nedeni ile rutin kontrollerle izlemi
Onerilmigtir.

Tortikollis nedenli klinige basvuran hasta-
larda, KFS varlig: akla gelmelidir. Ciinki torti-
kollis, konjenital vertebral anomalilerin klinik
sonucu olabilmektedir.’® Taniya yonelik kas-is-
kelet sistem muayenesi ve mutlaka nérolojik
muayene yapilmalidir. Herhangi bir noérolojik
semptom varliginda da ileri goriintiilleme yo6n-
temlerinden yararlanilmalidir. Olgumuzda néro-
lojik komplikasyon gelismemisti; ancak USG’de
saptanan kemik olusum, bizi ileri tetkik istemeye
sevk etmistir.

KFS, ¢ocukluk ¢aginda boyun agrisi yakinmasi
ve norolojik defisiti olmayan, ancak fizik muaye-
nede fark edilen deformitesi olan hastalarda akilda
tutulmalidir. Ayrica, KFS'li hastalar ek anomaliler
acisindan mutlaka aragtirilmalidar.
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