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Sprengel Deformitesi: Iki Kardes Olgusu
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o/ Sprengel deformitesi, skapulanin boyundaki fetal pozisyonundan toraks siiperoposteri-
orundaki normal lokalizasyonuna, kaudal inisi sirasindaki bir bozukluk sonucu meydana
gelen konjenital skapula yiiksekligidir. Sikhkla beraberinde cesitli anomaliler vardir. izole
bir deformite olmadi@indan hastanimn ayrmtl incelenmesi énemlidir.

Sprengel deformitesi bulunan iki kardes olgusu sunuimus ve literatar gozderi geciriimistin,
Anahtar kelimeler: Sprengel deformitesi, direkt grafi, tam

¢/ Sprengel Deformity: Two Sister Cases
Sprengel deformity is the congenital high scapula which occurs as a result of interruption
of the normal caudal migration of scapula from its fetal position in the neck to its normal
position in the upper posterior thorax. Congenital high scapula is often associated with
numerous anomalies. Because it is not an isolated deformity, it is vital to examine the
patient carefully.
We present two sister cases of Sprengel deformity with associated anomalies and review

the literature.
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GIRIS

Sprengel deformitesi, skapulamn konjeni-
tal yuksekligi olup, skapulamn boyundaki
fetal pozisyonundan toraks tist arka kesimin-
deki normal lokalizasyonuna inememesidir.
ilk olarak 1863'te Eulenberg tarafindan g
hastada tammlanmistir. 1891'de ise Sprengel,
skapulamin ytiksek yerlesimini doért olguda
hastaliga vermistir™).
Sprengel deformitesi konjenital skapula yuk-
sekligine eslik eden bir takim kemik, kikirdak
ve kas anomalilerinden olusmaktadir. Ayrica
bu deformiteye eslik eden bir ¢ok organ ano-
malisi de vardir. '

tanmimlayarak adimi

OLGU BILDIRIMI

Yiiksek skapula nedeniyle basvuran 18 ve
21 yaslarnindaki iki kiz kardes, Sprengel de-
formitesi diistiniilerek degerlendirmeye alin-

di. Anne ve babalari arasmnda birinci de-
receden akrabalhk oldugu &grenildi. Teyze
kizlarinda da ayn deformite vardi.

Olgu 1: Deformite disinda yakinmasi ol-
mayan 18 yasindaki kiictik kardesin fizik in-
celemesinde, :
lateral skapula eleve ve mediale deplase
goriniimde, interskapular mesafe daralmis
ve boyun kisaydi. Bilateral omuz abdiik-
siyonu 91°, fleksiyonu 93° ve ekstansiyonu
70° olup, i¢ ve dis rotasyonlar serbestti. Ust
ekstremite kas kuvveti 5 pozitif olup, Kas
fonksiyonlar degerlendirildiginde romboid ve

posterior inspeksiyonda ébi—

levator skapula kaslarimn hipoplazik, tra-
pezius kasmm fonksiyonunun yetersiz oldu-
gu tespit edildi. Radyolojik olarak bilateral
yiiksek skapula, omovertebral kemik (Sekil 1)
ve alt servikal vertebralarda fﬁzyo,h (Sekil 2)
gorildi. "
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Sekil 1. PA toraks grafisinde bilateral yisksek skapula ve omovertebral kemik

izlenmektedir.
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e

o

Sekil 2. Lateral kafa ve servikal grofisinde alt servikal ver-
tebralarda fizyon gérilmektedir.
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Olgu 2: Yirmibir yasindaki diger olguda,
posterior inspeksiyonda bilateral skapulalar
eleve ve mediale dogru deviye, interskapular
alan daralmis ve boyun kisa gortintimdeydi.
Bilateral omuz abdiiksiyonu 91°, fleksiyonu
93° ve ekstansiyonu 70°, ic ve dis rotasyonlar
serbestti. Usl ekstremite kas kuvveti 5 pozitil
idi. Romboid, trapezius ve levalor scapula
kaslarimin hipoplazik oldugu gértldi. Hasta-
da ileri derecede skolyoz mevcuttu. Radyo-
lojik incelemede bilateral yiiksek skapula.
omovertebral kemik, ileri derecede skolyoz
(Sekil 3), sol ramus mandibulada kisalik ve
buna bagh mandibulada asimetri (Sekil 4) iz-
lendi. Bu bulgularla beraber amenore yakin-
mas1 olan hastanin yapilan abdomino-pelvik
ultrasonograli incelemesinde uterus 47x23x
24 mm boyutlarinda olup, infantil uterus ile
uyumlu gértiniim mevcuttu. Sag over 20x
18x22 mm, sol over 15x10x21 mm boyutla-
rindaydi. Ayrica akcifer muayenesi ve yapi-
lan solunum fonksiyon testi sonucunda rest-
riklil patern gozlendi. Bunun nedeni gogiis
kafesi ve skapula arasindaki siki fibrotik
bantlardi. Kardiyolojik muayenesi normaldi.
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TARTISMA
Sprengel deformitesi skapulamin anormal
| yuksekligi ile birlikte olan bir emuz asimetrisi
olup, bu olgularda kemik, kikirdak ve kas
gelisiminde durma vardir®,
‘ Deformitenin tam nedeni bilinmemekte-
dir. Ancak sebebe yonelik olarak, &zellikle ska-
 pulanin gelisimsel duraklamasm aciklayacak
bir ¢ok calsma literatiirde mevcuttur. Hor-
‘: witz®, tictincii aym sonunda omuz kusagimin
 tam olarak agagi inmemesinin nedenini;
! a. Amniyotik sivi miktarinin artmasi veya
azalmasindan dolay: olusan asm intrauterin

basinca,
|

beVertebral-kolumna ile-skapulamn-anor
'mal artikulasyonuna,

c. Skapulay: kaudale cekmeye yeterli ol-
mayan defektif kas yapisina baglammstir.

Deformite, dogumda mevcuttur ve siddeti
degisir. Etkilenen skapula normal skapula
diizeyine gore, bir ile 12 santimetreye kadar
degisen yiiksek konumda gérilebilir®. OI-
gularimizda, skapulalardaki yukari dogru
olan yukseklik, her iki kardeste de yaklasik
9-10 cm idi.

Sekil 3. Hastada acikhigi saga bakan ileri derecede skol-
yoz izlenmektedir.

Sekil 4. Sol ramusu mandibulada kisalik ve buna bagh mandibulada asi-
metri dikkati cekmektedir.
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Olay siklikla tek tarafli olup, nadiren bi-
lateral goralebilir'!. Bizim olgularimiz bilate-
raldi. Kadin/erkek oram 4/1 olup, olgulari-
mizin her ikisi de kadindi. Olgulanmizin
kardes olmasi ve teyze kizlarinda da ayni de-
formitenin  bulunmas1 ailesel bir gecis
oldugunu distundiirmektedir.

Sprengel deformitesi, omuz kusagi ve her
iki tist ekstremitenin fizik muayenesi ve rad-
yolojik degerlendirilmesiyle anlasiir”. Bir
takim kaslar hipoplazik veya aplaziktir. Ayri-
ca gégus kalesi, skapula ve kaslar arasinda
multipl kemiksel ve fibroz yapisikliklar var-
dir. Bunlardan omovertebral kemik, omuzun
ylkselmesini sinirlayacak sekilde alt servikal
vertebranin transvers, spindz procesini veya
laminasini, skapulanin (st vertebral ytiziine
baglar. Biiytik bir omovertebral kemik sup-
raklavikular alanda palpe edilebilir.

Her iki olgumuzda da omovertebral kemik
ve romboid, trapezius ve levator skapula kas
hipoplazisi vardi. Yayinlarda bu anomalilerin
Sprengel anomalisine siklikla eslik ettigi be-
lirtilmektedir!!45),

Bir cok literatiirde, Sprengel deformite-
sinin en sik Klippel-Feil sendromuna eslik
ettigi rapor edilmektedir®”. Olgularimizdan
sadece kiiciik kardeste servikal vertebralarda
flizyon olmasina ragmen, Klippel-Feil send-
romunun diger klasik bulgulan yoktu.

Sprengel deformitesinde muskuloskeletal
anomalilere eslik eden bir ¢ok organ ano-
malisi de vardir (Tablo)V, Organ anomalileri
arasimda Uriner sistem anomalileri nadir
degildir. Organ anomalilerini degerlendirmek
icin yapilan ultrasonografi incelemelerinde,
primer amenoresi olan ikinci olguda infantil
uterus  goértinimii  vardi. Literatiir ta-
ramasinda Sprengel deformitesi ve infantil
uterus birlikteligine rastlanmach.

Sprengel deformitesinde tedavinin baslica
amaci, fonksiyon bozuklugunu ve kozmetik
3gé')rﬁntirnti lyilestirmektir. Tedaviye, skapula
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yuksekligine ve hastanin yasmna gére karar
verilir. Covendis, Sprengel deformitesini dérde
ayrrmistir®; _

Grade 1 (¢ok halfif): omuz eklemleri nor-
mal duzeyindedir, deformite hasta giyindigi
zaman goriilmeyebilir,

Grade 2 (hafif): eklem dtizeyleri normal
yerinde ya da normal yerine oldukca yakin,
[akat delormite gozle gortilebilir veya hasta
giyindiginde boyun kanadinda sislik seklinde
gorilebilir.

Grade 3 (orta siddetli): etkilenen skapula
digerinden 2-5 cm daha ytliksektir, deformite
kolaylikla gorilebilir.

Grade 4 (siddetli): etkilenen skapula
digerinden 5 cm'den daha yuiksektir, ska-
pulamn tst agis1 oksiputun yakinindadir.

Cerrahi miidahale olarak benimsenen
Green, Woodward veya Klisi¢ modifikasyonu-
dur. Bu cerrahiler teknik ve ilave modifikas-

yonlar disinda, esas olarak kisaca, omo-

Tablo. Sprengel Deformitesine Eslik Eden Konjenital Ano-
maliler!:

Kaslar Trapezius, rhomboid, levator skapula,
serratus anterior ve deltoid kaslarinin

aplazisi, hipoplazisi veya fibrotik kontraktiiri

Vertebral kolon | Klippel-Feil sendromu
Hemivertabra-konjenital skolyoz
Spina bifida-servikal spine

Diastematomiyeli, platibazi

Ust ekstremite | Klavikula-yukari egimli, hipoplastik
Humerus-konjenital kisaligs
Radyusun longitudinal zayifhg

El parmaklarinin eksikligi

Alt ekstremite Konjenital kisa femur
Radyusun longitudinal zayflig:

Ayak parmaklarinin eksikligi

Gagis kafesi Kostalarin yapisikhg

Servikal kosta
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vertebral kemik eksizyonu ve omuz hareket-
lerini rahatlatacak fibréz yapisikliklanin ser-
bestlestirilmesini icerir®.

Sonuc olarak, Sprengel deformitesinin
izole bir deformite olmamas: nedeniyle,
hasta eslik eden anomaliler yéniinden ayrin-
tili bir sistemik fizik muayene ile dikkatle
degerlendirilmeli ve dustniilen anomaliye
gore gerekli goruntileme ydntemlerine
basvurulmalidir.
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