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Ozet

Konjenital yiiksek seviyeli skapula siklikla Sprengel
deformitesi (SD) olarak bilinir. SD kompleks bir
deformitedir. Skapula karakteristik olarak yiiksek
seviyeli bir pozisyondadir. Bu yazida omovertebra
komponentli SD’li bir olguyu sunduk. Bu konjenital
malformasyon nadir goriilmekte ve dismorfik skapulaya
neden olmaktadir. Genellikle geng yasta kozmetik
goriiniim bozuklugu ya da omuz hareketlerinde kisitlilik
sikayeti ile tan1 konulabilmektedir. Cerrahi miidahale
yapilarak skapula ile servikal vertebra arasinda kemik ve
ligaman yap1 rezeke edilebilir. Olgumuzda mevcut
kozmetik kotii goriiniim ve omuz hareketlerinde kisitlilik
nedeni le Onerilen cerrahiyi kabul etmeyen hastamizi
olgunun nadir olmasi nedeni ile sunmay1 uygun gordiik.

Anahtar kelimeler: Sprengel Deformitesi, omovertebra,
bilgisayarli tomografi
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Abstract

Congenital high scapula is known as Sprengel
Deformity (SD). SD is a complex deformity with a
characteristically high-level positioned scapula. We
presented a case of omovertebral bone with SD in this
article. SD seems to be a rare congenital malformation
and to cause a dysmorphic scapula. In general, it can
be diagnosed with the complaints of a poor cosmetic
appearance or with a limitation of shoulder
movements in the younger. Omovertebral bone and
the ligament between the scapula and cervical
vertebrae can be surgically resected. The presented
patient did not accept the recommended surgery. Due
to the poor cosmetic appearance and limitation on his
shoulder movements the presented case was offered
surgery but he denied. We wanted to present this case
because of its rarity.
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Konjenital yiiksek seviyeli skapula siklikla Sprengel deformitesi (SD) olarak bilinir. SD kompleks bir
deformitedir. Skapula karakteristik olarak yiiksek seviyeli bir pozisyondadir. Nadir goriilen bu konjenital
patolojinin etyolojisi bilinmemekle birlikte embriyolojik donemde skapulanin kaudale migrasyonu
gerceklesememesi etyolojide suclanmaktadir'. Kisith omuz hareketleri malpoze displastik skapula ve atrofik
skapular kas gibi patolojileri icerir. Olgularin % 25-50 sinde omovertebra olarak adlandirilan kemik yapr veya
kartilaj yap1 servikal vertebra ile skapula arasinda yer almaktadir 3, Semptomatik hastalarda cerrahi diisiiniilmeli,
cerrahide omovertebra ve ligaman yapisi rezeke edilmelidir 3,

Olgu Sunumu

Yirmi Iki yasinda erkek hasta kronik boyun agrisi ve omuz asimetrisi yakinmasi ile poliklinigimize bagvurdu.
Hastaya cekilen bilgisayarli tomografi (BT)’lerde sol skapulanin eleve ve rotasyonel oldugu, 3 boyutlu BT
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goriintiilemede C4 servikal vertebra spindz c¢ikintida uzanan omoverebra yapist goriildii (Sekil 1). Omovertebra
yapist skapulanin siiperomedial kismi ile C4 vertebra sol laminasi arasinda idi (Sekil 2a-b).
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Sekil 2A : (a) Omovertebra yapist skapulanin siiperomedial kismi ile C4 vertebra sol laminasi arasinda idi
(kirmiz1 ok). (b) Olgumuzda ek konjenital anomali olarak skolyoz saptadik.

Goriintiileme bulgular1 SD mevcut omovertebra ile uyumlu idi. Hastanin yapilan norolojik muayenesinde boyun
hareketleri sola fazla olmak iizere her yone agrili ve kisith idi. Inspeksiyonda sol skapula atrofik ve sa§ tarafa
gore daha yukar1 seviyede idi. Omuz hareketlerinde abduksiyon ve fleksiyon hareketi kisitl idi. Ust ekstremitede
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motor defisit yoktu. Hastaya operasyon onerildi fakat kabul etmedi. Hastaya ev egzersiz programi verildi.

Tartisma

Sprengel deformitesinin skapulanin fetal donemde normal pozisyonunu almasi sirasinda kaudal migrasyonunda
olusan defekt nedeni ile olustugu diisiiniilmektedir 126 Ik olarak 1863t Eulenberg tarafindan tanimlanmus,
1891°de Sprengel tarafindan 4 olgu sunulmustur’. Etyolojisi bilinmemektedir. Skapula embriyolojik dénemde 5.
haftada mezengimal doku olarak 4. ve 5. servikal vertebra arasi seviyede yer alir 7 Skapula 6. haftadan itibaren
kaudale dogru migre olur. 12. haftada tam fizyolojik konumuna yerlesir™®. SD’de migrasyon tam olarak
gerceklesmediginden dolay: skapula iist seviyede kalmakta ve diger skapulaya gore asimetri yaratmaktadir. Bu
migrasyonun kesintiye ugramasinin fizyopatolojisi bilinmemekle birlikte vaskiiler sebepler suglanmaktadlrz. Tam
genellikle estetik goriiniim bozuklugu ve omuz hareketlerinde kisitlilik nedeni ergenlik doneminde doktora
bagvurulmasi ile konulmaktadir . SD’de skapula yiiksek pozisyonda kalmakta ve dismorfik yapida ve skapular
kas hipoplazik olarak goriilmektedir’. Sprengel deformiteli hastalarin yaklasik 1/3’iinde omovertebra yapisi
goriilmektedir ’,

Bu sendromda embriyolojik donemde servikal somitlerin olusumu esnasinda omovertebral yapinin gelistigi
diisiiniilmektedir. Omovertebral kemik veya fibroz bant genellikle C4-7 spindz proses, lamina, veya transvers
prosesleri ile skapulanin siiperomedial sinir1 arasinda yer alan anormal kemik dokusu geklinde tanimlanir. Bizim
olgumuzda omovertebral yap1 C4 servikal vertebra spinal prosesinden kaynaklanmakta idi. X-ray goriintiileme ile
tan1 konulabilmektedir. Omovertebral kemigin ortaya konmasinda 3D rekonstriiksiyon yapilmig BT ler oldukg¢a
faydalidir. Kontrastli magnetik rezonans goriintiileme (MRG) ise kemik yap1 devaminda seyir gosteren fibroz ya
da kartilaj dokuyu gostermede yardimcidir. Siklikla goriilen boyut ve yerlesim servikal vertebra spinal prosesten
klavikula iist simrina uzanmasi seklindedir®. Omovertebra biiyiikliigii cesitli boylarda olabilir. SD olgularin %
90’inda tek taraflidir. Abuhassan 12 hastadan olugsan SD’li serilerinde hastalarin %92,3’iinde skolyoz,
diastometamiyeli, Klippel-Feil deformitesi, kosta yoklugu veya fiizyonu gibi ek konjenital anomalilerin oldugunu
bildirmistir *. Biz hastamuzda ek konjenital anomali olarak skolyoz saptadik (Sekil 2b). Kadinlarda 3 kat daha
fazla goriilmektedir ?_ Omovertebra lokal agr1 ve omuz hareketlerinde kisitlilik yapabilir 10, Olgumuzda da omuz
hareketleri 6zellikle omuz elevasyonu ve abduksiyonu sirasinda kisith idi. Abuhassan, SD’ne siklikla
omovertebral kemik yapist ve bunun devami olan kartilaj dokunun eslik edebilecegini ve omuz hareketlerinde
kisitlilik olabilecegini bildirmistir®. Bizim olgumuzda da omovertebra yapisi mevcuttu ve hastanin ana yakinmasi
omuz hareketlerinde kisitlilik olmasi idi.

Sprengel deformiteli hastalarda kozmetik goriinim ve fonksiyonel diizelme cerrahi girisim igin ana
endikasyonlard1r4. Bizim hastamizda da kozmetik goriiniim bozuklugu mevcuttu ve omuz hareketlerinde kisitlilik
vardi. Hastaya cerrahi tedavi onerdik ancak hasta onerilen cerrahi tedaviyi kabul etmedigi i¢in hastay1 klinik
takip programimiza aldik.
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