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Summary

Sprengel disease (SD) is a congenital condition characterized by upward displacement of the sca-
pula. Deformity may be associated with malformations of other mesodermal structures. SD is usually
recognized in childhood. Omovertebral bone may be detected in 25% of SD cases. We present
a case an adult woman with multifocal spinal malformations who present with pain and range of
motion limitation related to a large omovertebral bone. Computer tomography with 3-dimensional
reconstruction was applied in diagnostic process. SD was recognized in the age of 33 years. The
patient underwent multiaspect rehabilitation followed by partial excission of the omovertebral bone.
We noted favorable functional and cosmetic effect on a follow-up 13 months after surgery. The paper
discusses diagnostic and therapeutic issues of SD.

Conclusions: Computer tomography with 3D reconstruction is helpful in diagnostics of complex
spinal malformations. Problems related to omovertebral bone may be leading complaints of SD.
Functional deficit associated with omovertebral bone is an indication to resection of this structure.
Key words: Sprengel disease, omovertebral bone, congenital malformations, diagnostics, surgical
treatment

Streszczenie

Choroba Sprengla (ChS) jest wrodzona deformacja, w ktérej dochodzi do wysokiego ustawienia
topatki. Nieprawidlowosci tej towarzysza znieksztalcenia innych, czgsto odlegtych struktur mezo-
dermalnych. ChS najczg$ciej rozpoznawana jest w dziecinstwie. U 25% pacjentow z ChS wystg-
puje ko$¢ omowertebralna. Przedstawiono przypadek dorostej pacjentki z mnogimi wrodzonymi
wadami kregostupa, u ktoérej wiodacymi objawami byty bole i zaburzenia funkcjonalne zwiazane
z duza kosciag omowertebralng. W diagnostyce wykorzystano tomografig¢ komputerowq z rekonstruk-
cja trojwymiarowa. Rozpoznanie ChS zostalo postawione w wieku 33 lat. Zastosowano komplek-
sowe leczenie usprawniajace, a nastgpnie resekcj¢ kosci omowertebralnej. Funkcjonalny i kosme-
tyczny wynik leczenia w 13-miesigcznej obserwacji oceniono jako dobry. Omowiono problemy
zwiazane z diagnostyka i mozliwoséciami terapeutycznymi ChS.

Wnhioski: Tomografia komputerowa z rekonstrukcja trojwymiarowa jest przydatna w diagnostyce
ztozonych wad wrodzonych szkieletu osiowego. Dysfunkcje zwigzane z obecnoscia kosci omower-
tebralnej moga by¢ wiodacym objawem ChS. Zaburzenia funkcjonalne zwigzane z obecnoscia kosci
omowertebralnej sa wskazniem do jej resekcji.

Stowa kluczowe: choroba Sprengla, kos¢ omowertebralna, wady wrodzone, diagnostyka, leczenie
chirurgiczne
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INTRODUCTION

Main symptom of Sprengel disease (SD) is abnormally
high and hypoplastic shoulder blade. Calcified formation
called omo-vertebral bone (OVB) between deformed
scapula and cervical spine segment is found in 25% of
patients. Although that abnormality is connected with
more severe cases, with bigger limitation of shoulder
mobility, its influence on clinical state is mainly associa-
ted with unfavourable cosmetic effect [1]. The aim of the
paper is to present a case of a patient with untypical
course of SD with multiple accompanying spinal defor-
mations, among which problems with the presence of big
OVB were leading.

CASE REPORT

A 33-year-old women, shop assistant, was admitted to
the Clinic of Rehabilitation of Medical Academy with
diagnosis of scoliosis caused as a result of congenital
spinal malformation and upper thoracic back pain.
Main complaint were pains within lumbosacral region,
nuchal region and right upper limb continuing from
adolescence and intensified within last 3 years. Applied
treatment, which included administration of oral non
steroid anti inflammatory drugs, resting and periodi-
cal use of orthopaedic collar, did not bring satisfacto-
ry effects.

Acute low back pain with irradiation to buttocks, neck
pains with irradiation to right arm and to interscapular
region (95/100 in VAS scale) were stated at admission.
The patient has been ambulatory treated due to depres-
sion for about 10 years, underwent appendectomy at the
age of 16 and resection of thyroid nodule at the age of
23. Sprengel disease has not been diagnosed during the
treatment of the patient by general practitioner as well as
by orthopaedist.

Physical examination showed scoliosis within cervi-
cothoracic, thoracic and thoracolumbar segments, abnor-
mal contour of nucha, asymmetric scapular positions
(crest of right shoulder blade 2 cm above the left one).
Painful on pressure thought formation in the projection
of superior edge of right trapezius muscle on the height
of C5 spinous process descending in the direction of right
shoulder bone was palpably found. Asymmetric magni-
fication of right caracoid process, which showed tender-
ness on palpitation, was noticed. Increased tone of para-
vertebral muscles within lumbar and cervical regions,
asymmetric limitation of passive mobility of cervical
spine segment (flexion 45°, extension 30°, rotation on the
left 10°, rotation on the right 35° — measurements perfor-
med with use of Ripstein’s goniometer and plurimeter)
were stated. Mobility of right scapula was limited. Pas-
sive mobility of acromiohumeral joints was symmetric
and amounted to: flexion 90°, extension 50°, exterior
rotation 90°, interior rotation 90°. Adduction of an arm
against body axis amounted to 160° on the left side and
140° on the right one. Discreet superficial sensibility
attenuation within C8 dermatome, extension of radial
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A

WSTEP

Glownym objawem choroby Sprengla (ChS) jest wyso-
kie ustawienie 1 hipoplazja topatki. U okoto 25% pacjen-
tow migdzy chora topatka a szyjnym odcinkiem krego-
shupa spotyka si¢ uwapniony twor zwany koscia omower-
tebralna (KO). Chociaz anomalia ta dotyczy zazwyczaj
przypadkow cigzszych, z wigkszym ograniczeniem rucho-
mosci topatki, jej wpltyw na stan kliniczny kojarzony
bywa przede wszystkim z niekorzystnym efektem kosme-
tycznym [1]. Celem pracy jest przedstawienie chorej
z nietypowym przebiegiem ChS, z mnogimi towarzysza-
cymi deformacjami kreggostupa, u ktdrej na czoto dole-

gliwosci wysuwaty si¢ problemy zwiazane z obecnoscia
duzej KO.

OPIS PRZYPADKU

33 letnia panna, pracownica sklepu zostata przyjeta do
Kliniki Rehabilitacji Akademii Medycznej z rozpozna-
niem skoliozy na tle wady wrodzonej krggostupa i zespo-
hu bolowego krzyza i karku. Gléwna dolegliwoscia byty
trwajace od okresu dojrzewania i nasilone od 3 lat bole
okolicy ledzwiowo krzyzowej, karku i prawej konczyny
gbrnej. Dotychczasowe leczenie polegajace na przyjmo-
waniu doustnych niesterydowych lekéw przeciwzapal-
nych, spoczynku i okresowym stosowaniu kolnierza
ortopedycznego nie przynosily zadowalajacych efektow.

Przy przyjeciu stwierdzono ostry zespot bolowy dol-
nego odcinka krggostupa z promieniowaniem do obu
posladkow, bole karku z promieniowaniem do prawej
konczyny gornej i w okolice migdzytopatkowa (95/100
w skali VAS). Chora od okoto 10 lat leczyta si¢ ambu-
latoryjnie z powodu depresji, przebyla apendektomig
w wieku 16 lat i resekcj¢ guzka tarczycy w wieku 23 lat.
W trakcie leczenia chorej przez lekarza rodzinnego,
a takze specjalistow ortopedii nie postawiono dotychczas
rozpoznania ChS.

Badanie przedmiotowe wykazalo skrzywienie bocz-
ne kregostupa w odcinku szyjno-piersiowym, piersiowym
i piersiowo-lgdzwiowym, nieprawidtowy obrys karku,
asymetryczne ustawienie topatek (grzebien prawej topatki
2 cm powyzej strony lewej). Palpacyjnie wykryto bole-
sny przy ucisku twardy twor w rzucie gornej krawedzi
prawego migénia czworobocznego na wysoko$ci wyrost-
ka kolczystego C5 schodzacy w kierunku prawej topat-
ki. Zauwazono asymetryczne powigkszenie prawego
wyrostka kruczego, ktory byt tkliwy przy obmacywaniu.
Stwierdzono zwigkszone napigcie migéni przykregowych
w okolicy ledzwiowej i szyjnej, asymetryczne ogranicze-
nie ruchomosci biernej szyjnego odcinka kregostupa
(zgigcie 45°, wyprost 30°, rotacja w lewo 10°, rotacja
w prawo 35° - pomiar przy pomocy goniometru i pluri-
metru Ripstein). Ruchomos¢ topatki prawej byta ograni-
czona. Ruchomo$¢ bierna stawdéw barkowo-ramiennych
byla symetryczna i wynosita zgigcie 90°, wyprost 50°,
rotacja zewngtrzna 90°, rotacja wewngtrzna 90°. Odwie-
dzenie ramienia wzgledem osi ciata wynosito 160° po
stronie lewej 1 140° po prawej. Wykryto dyskretne osta-
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bone reflexes, biceps and triceps on the right side and
right-sided foot clonus were reported. Muscular force of
dynamic complexes of upper and lower extremities was
symmetric and normal. Babinski syndrome was not sta-
ted.

In reviewed radiograms cervicothoracic scoliosis ri-
ght-sided of 23°, right-sided lumbar scoliosis of 18°,
unfused vertebrae C4-C7, T4, L4-S1, block of vertebrae
C7-T2, right-sided adhesion of 4-5 ribs and the presence
of abnormal bone mass in right paravertebtal region
joined to spine at the level of C5-C6 with upper edge and
descending to the region of the crest of right shoulder
bone (fig. 1, 2) were stated. Computer tomography (fig.
3, 4) with 3D reconstruction (fig. 5) showed deformation
of vertebral arches and the presence of OVB. Asymme-
try of spinal canal was found in MRI examination of
cervical and cervicothoracic spinal segments. Focal chan-
ges in spinal cord were not noticed.

Conservative treatment in conditions of rehabilita-
tion ward was performed for 3 weeks. Dexamethasone,
tramadol, diclophenac and tolperisone were generally
administered. Physiotherapy (diadynamic currents, alter-
nating magnetic field of the frequency of 50 Hz on
lumbar region, hipermifango compresses on nucha and
overall whirlpool massages) as well as individual and
group exercises, synergistic exercises of shoulder gir-

Fig. 1. Anteroposterior plane X-ray of cervical spine. Note a right-
sided omovetebral bone expanding down from the level of C5-6
Ryc. 1. Radiogram przegladowy AP szyjnego odcinka kregostupa.
Widoczna kos¢ omowertebralna rozpoczynajaca sie na poziomie kre-
géw C5-C6
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bienie czucia powierzchownego w zakresie dermatomu
C8, wygorowanie odruchow z ko$ci promieniowej, mig-
$nia dwugtowego 1 trojglowego po stronie prawej, pra-
wostronny stopotrzas. Sila mig$niowa zespotéw dyna-
micznych konczyn gérnych i dolnych byta symetryczna
i prawidtowa. Objawu Babinskiego nie stwierdzono.

W radiogramach przegladowych stwierdzono skolio-
z¢ szyjno-piersiowa prawostronna 23°, prawostronng
skoliozg lgdzwiowa 18°, niespojenie tukéw C4-C7, T4,
L4-S1, blok kregéw C7-T2, prawostronny zrost zeber 4-
5 1 obecno$¢ nieprawidtowej masy kostnej w prawej
okolicy przykregowej taczacej si¢ goérnym brzegiem
z krggostupem na poziomie C5-C6 i schodzacej w oko-
licg grzebienia prawej topatki (ryc. 1, 2). Tomografia
komputerowa (ryc. 3, 4) z rekonstrukcja 3D (ryc. 5) wy-
kazata deformacje tukow kregowych i obecnosé¢ KO.
W badaniu MRI szyjnego i szyjno-piersiowego odcinka
kregostupa stwierdzono asymetri¢ kanalu kregowego, bez
cech ciasnoty. Nie zauwazono zmian ogniskowych
w rdzeniu krggowym.

Przez 3 tygodnie prowadzono leczenie zachowawcze
w warunkach oddziatu rehabilitacji. Podawano ogdlnie
dexametazon, tramadol, diklofenak, tolperizon. Stosowa-
no fizykoterapig (prady diadynamiczne, pole magnetycz-
ne zmienne o czestotliwos$ci 50 Hz na okolice ledzwio-
wa, oklady hipermifango na kark i wodny masaz wiro-

Fig. 2. Anteroposterior plane X-ray of lower lumbar spine. Spinal
dysraphia at the level of L4-S1

Ryc. 2. Radiogram przegladowy AP dolnej czesci ledzwiowego od-
cinka kregostupa. Rozszczep kregostupa na poziomie L4-S1
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dle muscles, exercises with devices to reinforce postu-
ral muscles, correction of the body posture and impro-
ve the range of articular mobility were applied. Reduc-
tion of pain ailments within low back and buttocks was
obtained. Satisfactory improvement within pain of nu-
cha and passive mobility of cervical spinal segment
were not observed.

The patient was qualify to surgical treatment. Subto-
tal resection of OVB was performed from the access from
spinous process C4 to the crest of the scapula. Only
a fragment close to scapula was remained to save rhom-
boid muscle. Proximal end of OVB was fused to a right
transverse process C6. Lack of spinous processes C5 and
C6, residual process C7 as well as unfused arches C5-
C7 were stated during the operation. Histopathological
examination of removed fragment showed the structure
of normal bone tissue. The patient was assuming to erect
position in the first day; no external immobilization was
applied. Postoperative course was uncomplicated — the
patient was discharged from hospital after postoperative
wound healed.

The patient was electively admitted for rehabilitation
on the 8" week after surgical procedure. Isometric exer-
cises, exercises for right posture, relaxation and exten-
sion of shoulder girdle muscles, overall whirlpool mas-
sages, biostimulation with HeNe scanning laser within
nucha region were applied. The patients showed subjec-
tive and objective improvement at the discharge from
hospital after 3 weeks of rehabilitation. Movements’
range of cervical spinal segment amounted to: flexion 65°,
extension 45°, rotation to the left 40°, rotation to the right
55°. Pain ailments within nuchal region occurred spora-
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wy catoSciowy) oraz ¢wiczenia indywidualne i grupowe,
¢wiczenia synergistyczne migs$ni obrgezy barkowej,
¢wiczenia na przyrzadach celem wzmocnienia migéni
posturalnych, korekcji postawy ciala, poprawy zakresu
ruchomosci stawowej. Uzyskano redukcje dolegliwosci
bolowych w okolicy ledzwiowo-krzyzowej i posladkow.
Nie obserwowano satysfakcjonujacej poprawy w zakre-
sie bolow karku i ruchomosci biernej szyjnego odcinka
kregostupa.

Chora zostala zakwalifikowane do leczenia operacyj-
nego. Z dostgpu od wyrostka kolczystego C4 do grzebie-
nia topatki dokonano subtotalnej resekcji KO pozostawia-
jac fragment przy topatce celem zaoszczedzenia mig$nia
rownolegtobocznego. Blizszy koniec KO byl zro$nigty
z prawym wyrostkiem poprzecznym C6. Srédoperacyj-
nie stwierdzono rowniez brak wyrostkéw kolczystych C5,
C6, szczatkowy wyrostek C7 i niespojenie tukéw C5-C7.
Badanie histopatologiczne usunigtego fragmentu wyka-
zato strukture normalnej tkanki kostnej. Chora spionizo-
wano w pierwszej dobie, nie stosowano unieruchomie-
nia zewngtrznego,. Przebieg pooperacyjny byt niepowi-
ktany, pacjentka zostala wypisana do domu po wygoje-
niu rany operacyjne;j.

Chora planowo przyjeto do leczenia usprawniajace-
go w 8 tygodniu po zabiegu chirurgicznym. W trakcie
pobytu stosowano ¢éwiczenia izometryczne, éwiczenia
prawidtowej postawy, relaksacj¢ 1 rozciaganie migsni
obrgczy barkowej, wodny masaz wirowy calo$ciowy
biostymulacj¢ laserem HeNe skanujacym okolicy karku.
Przy wypisie po 3 tygodniach leczenia pacjentka wyka-
zywala subiektywna i obiektywna poprawe. Zakres ru-
chow szyjnego odcinka kregostupa wynosit zgigcie: 65°,

Fig. 3. Computer tomography. Proximal end of omovertebral bone
at C5 lamina visible on sagittal section

Ryc. 3. Tomografia komputerowa. Widoczna blizsza czes¢ kosci
omowertebralnej w okolicy tuku C5 na przekroju strzatkowym
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Fig. 4. Computer tomography. Horizontal section at the level of C6
reveals malformation of the lamina, absence of spinous process and
presence of omovertebral bone

Ryc. 4. Tomografia komputerowa. Przekr6j horyzontalny na poziomie
C6 uwidocznia znieksztatcenie tuku kregu, brak wyrostka kolczyste-
go i obecnos¢ kosci omowertebralnej
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dically and showed intensification up to 40/100 points
on VAS scale. Functional radiograms of cervical spinal
segment did not show features of instability. The patient
was discharged with recommendation to continue exer-
cises on her own according to hospital examples at
home.

The patient was called after 13 months. During that
period the patient was professionally active. The range
of cervical spinal segment movements did not significan-
tly change from the last examination. Sporadically occur-
ring nucha and low back pains were within 20-30/100
points on VAS scale tending the patient to take parace-
tamol, ketoprofen and tolperisone from time to time. The
patient stated that she was satisfied with cosmetic result
of the treatment. Formation of keloid and changes of
neurological state were not observed.

DISCUSSION

Primordium of scapula is formed in the 8th week of
intrauterine life on the level C4-5 and descends to the
position between 2 and 8 rib as developing. Sprengel
disease is a consequence of that process disturbance [2].
Theories explaining SD with local disturbance of deve-
lopment of scapula primordium seem to be profound
simplification. Strong connection of high scapula posi-
tion with developmental abnormalities of other, often
distant mesodermal structures, would prove that [3].
Additional ribs, scoliosis, Klippel-Feil syndrome, rachi-
schisis, hypoplasia of clavicle, thumbs, hemimelia, de-
fects of kidneys, aortic arch, facial asymmetry are listed

Fig. 5. Tomographic imaging
with 3-dimensional reconstruc-
tion reveals the entire omover-
tebral bone with distal part
expanding along of the medial
margin of the scapula

Ryc. 5. Rekonstrukcja tréjwymia-
rowa tomografii komputerowo-
wej pozwala uwidoczni¢ cata
kos¢ omowertebralna z jej dalsza
czescig rozciggajaca sie wzdtuz
przysrodkowego brzegu topatki

P. TEDERKO, M. KRASUSKI, J. KIWERSKI

wyprost 45°, rotacja w lewo 40°, rotacja w prawo 55°.
Dolegliwosci bolowe okolicy karkowej wystgpowaty
sporadycznie wykazywaty nasilenie do 40/100 punktéw
w skali VAS. Radiogramy czynno$ciowe szyjnego odcin-
ka kregostupa nie wykazaty cech niestabilnosci. Pacjentka
zostata wypisana z zaleceniem samodzielnej kontynuacji
¢wiczen wedhug wzorca szpitalnego w warunkach domo-
wych.

Chora wezwano po uplywie 13 miesigcy. W tym
czasie pacjentka byla czynna zawodowo. Zakres ruchow
szyjnego odcinka krggostupa nie uleglt znaczacym zmia-
nom od ostatniego badania. Sporadycznie nawracajace
bole karku i okolicy ledzwiowej utrzymywaty si¢ w gra-
nicach 20-30/100 punktéw w skali VAS sktaniajac pa-
cjentke do okresowego przyjmowania paracetamolu,
ketoprofenu i tolperizonu. Pacjentka stwierdzita, ze jest
zadowolona z kosmetycznego wyniku leczenia. Nie
obserwowano tworzenia si¢ bliznowca ani zmian stanu
neurologicznego.

DYSKUSJA

Zawiazek topatki powstaje w 8 tygodniu zycia ptodowe-
go na poziomie C4-5 i w miar¢ rozwoju zstepuje do
pozycji miedzy 2 a 8 zebrem. ChS jest konsekwencja
zaburzenia tego procesu [2]. Teorie ttumaczace ChS
lokalnym zaburzeniem rozwoju zawiazka topatki wyda-
ja sig¢ by¢ daleko idacym uproszczeniem. Przemawialby
za tym silny zwiazek wrodzonego wysokiego ustawienia
topatki z anomaliami rozwojowymi innych czesto odle-
glych struktur mezodermalnych [3]. Wérod znieksztatcen
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among SD accompanying deformations [4, 5, 6]. Lowry
associated SD with mutation of pro 250 Arg in receptor
of fibroblast growth factor FGFR3 [7].

Congenital high scapula position was for the first time
described in 1868 by Eulenberg. Sprengel, whose name
is now applied for the name of the disease, published the
characteristic of the disease 28 years later. Analyses of
groups of patients not exceeding 20 cases predominate
among publications concerning SD. The description of
the most numerous group containing 112 patients from
7 research centres in Great Britain was published by
Cavendish [8]. Due to characteristic symptoms the dise-
ase is diagnosed and treated in parents prior to comple-
tion of 10 year of life. Doita described two cases of
surgical SD treatment at adulthood [9].

The deformation is usually observable at birth and
it intensifies with a child growth. Abnormal scapular po-
sition (marginal and medial dislocations, internal rota-
tion) is accompanied by hypoplasia and deformation
(usually shortening of superior-inferior dimension, an-
terior bend of supraspinous region [10]). Main symp-
tom is limitation of arm mobility as a result of abnor-
mal orientation of acromioclavicular articulation and
impaired scapular mobility. Sometimes instability of
acromioclavicular articulation with inferior subluxation
increases mobility of upper limb [11]. Second main
symptom is asymmetric magnification of neck contour
and shoulders asymmetry. Cavendish classification (tab.
1) used to describe initial state and effects of SD tre-
atment relates largely to impairment of body outlook
than to functional efficacy [8].

Special significance, among imaging examinations
performed in SD, is given to computer tomography with
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towarzyszacych ChS wymienia si¢ dodatkowe zebra,
skoliozg, zespot Klippel-Feila, rozszczep krggostupa,
hipoplazj¢ obojczyka, kciukow, hemimelie, wady nerek,
huku aorty, asymetri¢ twarzy [4, 5, 6]. Lowry kojarzy ChS
z mutacja pro 250 Arg w receptorze czynnika wzrostu
fibroblastow FGFR3 [7].

Wrodzone wysokie ustawienie topatki po raz pierw-
szy zostato opisane w 1868 roku przez Eulenberga.
Sprengel, od ktorego jednostka wzigla swa dzisiejsza
nazwe¢ opublikowat jej opis 28 lat pozniej. Wérod publi-
kacji dotyczacych ChS dominuja analizy grup nie prze-
kraczajacych 20 przypadkoéw. Opis najwigkszej grupy
liczacej 112 pacjentéw z 7 osrodkow w Wielkiej Bryta-
nii publikuje Cavendish [8]. Ze wzgledu na charaktery-
styczne objawy choroba jest najczesciej diagnozowana
ileczona u 0s6b przed ukonczeniem 10 roku zycia. Doita
opisuje dwa przypadki ChS leczonej operacyjnie w wie-
ku dorostym [9].

Deformacja zazwyczaj widoczna jest przy urodzeniu
i nasila si¢ w miar¢ wzrostu dziecka. Nieprawidtowemu
ustawieniu topatki (przemieszczenie kranialne i przysrod-
kowe, rotacja wewnetrza) towarzyszy jej hipoplazja
i znieksztatcenie (zazwyczaj skrocenie wymiaru gérno-
dolnego, przednie zagigcie okolicy nadgrzebieniowej
[10]). Gtownym objawem jest ograniczenie ruchomosci
ramienia bedace wynikiem nieprawidtowej orientacji
stawu barkowo-ramiennego i uposledzonej ruchomosci
topatki. Niekiedy niestabilno$¢ stawu barkowo-ramien-
nego z dolnym podwichnigciem zwigksza ruchomos$¢
konczyny gornej [11]. Drugim wiodacym objawem jest
asymetryczne poszerzenia obrysu szyi i asymetria bar-
kow. Klasyfikacja Cavendish (tab. 1) stosowana w opi-
sie stanu wyj$ciowego i efektow leczenia ChS odnosi si¢

Tab. 1. Grading system by Ca-

. Deformation grade Characteristic
vendish

1 very mild The shoulder are on the same level and the deformity is invisible
when the patient is dressed

2 mild The shoulders do not show or show only slight asymmetry and the
deformity is visible when the patients is dressed, as a lump in the
web of the neck

3 moderate The shoulder is elevated 2-5 cm. The deformity is easily visible.

4 severe The shoulder is much elevated so that the superior angle of the sca-
pula is near the occiput, with or without neck webbing or brevicollis.

Tab. 1. Klasyfikacja Cavendish

Stopien deformacji Cechy

1 bardzo tagodny Barki na jednym poziomie, deformacja niewidoczna, gdy pacjent jest
ubrany

2 tagodny Bark nie wykazuje lub wykazuje nieznaczna asymetri¢ ustawienia,
znieksztatcenie pod postacia pogrubienia lub ptetwy w obrgbie szyi
widoczne jest, gdy pacjent jest ubrany

3 umiarkowany Uniesienie barku 2-5 cm. Znieksztatcenie fatwo dostrzegalne

4 cigzki Znaczne uniesienie barku z gornym katem topatki w okolicy potylicy
z lub bez pletwiastego znieksztalcenia szyi lub objawami szyi krotkiej
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three-dimensional reconstruction [10, 12]. In presented
case detailed imaging of the change morphology and its
range allowed for appropriate choice of operative method.

Typical for SD is occurrence of fibrous, cartilagino-
us or osseous omo-vertebral structures — joining spinous
processes C4, C5 with superior medial edge or superior
angle of the shoulder blade. Omo-vertebral structures
obstruct normal descending of the scapula during deve-
lopment, position them in internal rotation and limit its
mobility. Crha underlines that in the diagnostics of omo-
vertebral formations main role is plaid by digital palpa-
tion and not by radiography because calcification of these
structures occurs only in one patient for four [6]. Williams
cited one documented a case of OVB occurrence witho-
ut characteristic features of SD [3]. Baulot described
a case of SD with double unilaterally situated OVBs
— the firs one within elevator muscle of scapula and the
second one in thomboid muscle [13].

Spatial orientation and localization of distal omo-
vertebral structures attachments have decisive signifi-
cance for the position of the scapular and its influence
on limp functions. Cho et al. [10] distinguished two
types of deformations in dependence if the scapula is
anchored to abnormal structures with superior or me-
dial edge. According to above presented considerations
big OVB reaching medial scapular edge (fig. 5), which
is not accompanied with ectasia, interior rotation and
scapular mobility limitation is untypical and difficult to
explain.

Multiply congenital deformations often give diagno-
stic and classificatory difficulties. Symptoms complex in
form of chronic multiregional pain ailments coexisting
with scoliosis and malformations of numerous vertebrae
in an adult person was probably the cause, why osseous
abnormalities in cervicobrachial regions were not asso-
ciated with SD for a long time. The disease of our pa-
tient could be diagnosed as a case of Klippel-Feil syn-
drome “Plus” [14], various mesodermal aberrations ac-
companying synostosis within cervical segment of the
spine. Occurrence of SD with the presence of OVB is
frequent clinical phenomenon in Klippel-Feil syndrome.
However, it appears that main ailments associated not
with disturbances of cervical segmentation, but with the
presence of OVB reason the diagnosis. According to
Cavendish classification the deformation would corre-
spond to grade 2. Coexisting discreet characteristics of
myelopathy show on the need of periodical clinical con-
trol of neurological state of the patient.

There is accordance that patients with deformation of
the grade 1 according to Cavendish classification should
be conservatively treated [1, 6, 15, 16]. The procedure
includes reinforcement of rhomboid muscles, subscapu-
laris muscle and other active scapular stabilizers, deep
dorsal muscles, abdominal muscles and application of
exercises correcting body posture. Operative treatment is
recommended in patients with deformations of grade
2 and 3 acc. Cavendish classification.
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w wigkszym stopniu do zaburzen wygladu ciata niz wy-
dolnosci funkcjonalnej [8].

Wsrod badan obrazowych w ChS szczegdlne znacze-
nie przypisuje si¢ tomografii komputerowej z rekonstruk-
cja tréjwymiarowa [10, 12]. W opisywanym przypadku
doktadne obrazowanie morfologii zmiany i jej zasigegu
umozliwito odpowiedni wybor metody operacyjne;j.

Typowe dla ChS jest wystgpowanie wioknistych,
chrzgstnych lub kostnych struktur omowertebralnych
— laczacych wyrostki kolczyste C4, C5 z gbérnym, przy-
srodkowym brzegiem lub gornym katem topatki. Struk-
tury omowetebralne utrudniaja prawidtlowe zstgpowanie
topatki w trakcie rozwoju, ustawiaja ja w rotacji we-
wngtrznej 1 ograniczaja jej ruchomos¢. Crha podkresla,
ze w diagnostyce tworéw omowertebralnych gtéwna rola
przypada nie radiografii, ale badaniu palpacyjnemu ze
wzgledu na wystgpowanie uwapnienia tych struktur je-
dynie u co czwartego pacjenta [6]. Williams przytacza
jeden udokumentowany przypadek wystepowania KO bez
cech ChS [3]. Baulot opisuje przypadek ChS z podwoj-
na KO jednostronnie — pierwsza w obrgbie dzwigacza
topatki, druga w migs$niu rownolegtobocznym [13].

Orientacja przestrzenna i lokalizacja dalszego przy-
czepu struktur omowertebralnych ma rozstrzygajace
znaczenie dla pozycji topatki i jej wptywu na funkcje
konczyny. Cho i wsp. [10] rozrézniaja dwa typy defor-
macji w zalezno$ci, czy lopatka jest zakotwiczona do
nieprawidtowych struktur géormym czy przysrodkowym
brzegiem. W $wietle powyzszych rozwazan duza KO
siggajaca do przysrodkowego brzegu topatki (ryc. 5),
ktorej nie towarzysza poszerzenie, rotacja wewngtrzna
i ograniczenie ruchomosci topatki jest zjawiskiem niety-
powym i trudnym do wytlumaczenia.

Mnogie deformacje wrodzone czgsto sprawiaja trud-
no$ci diagnostyczne i klasyfikacyjne. Zespol objawow
w postaci przewlektych wielomiejscowych dolegliwosci
bolowych wspdtistniejacych ze skolioza i malformacja-
mi licznych kregdéw u osoby dorostej byty prawdopodob-
nie przyczyna, dla ktorej anomalii kostnej w okolicy
szyjno-topatkowej dlugo nie kojarzono z ChS. Choroba
u naszej pacjentki moglaby réwniez by¢ okreslona jako
przypadek zespolu Klippel-Feila plus [14], réznorodne
aberracje mezodermalne towarzyszace synostozom
w obrgbie szyjnego odcinka kregostupa. Nierzadkim zja-
wiskiem klinicznym w zespole Klippel-Feila jest ChS
z obecnoscia KO. Wydaje si¢ jednak, ze glowne dolegli-
wosci zwiazane nie z zaburzeniem segmentacji Szyjnego
odcinka kregostupa, ale obecnoscia KO uzasadniaja posta-
wione rozpoznanie. W klasyfikacji Cavendish znieksztal-
cenie odpowiadatoby 2 stopniowi. Wspdtistniejace dyskret-
ne cechy mielopatii wskazuja na potrzebg okresowej kli-
nicznej kontroli stanu neurologicznego pacjentki.

Istnieje zgodno$¢, ze osoby z deformacja z grupy
1 wg Cavendish powinny by¢ leczone zachowawczo [1,
6, 15, 16]. Postgpowanie polega na wzmacnianiu migs$ni
réwnoleglobocznych, podlopatkowego i innych czynnych
stabilizatoréw topatki, migsni glgbokich grzbietu, migsni
brzucha, stosowaniu ¢wiczen korygujacych postawe cia-
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Presently, the most frequently used is original or
modified Woodward’s operation — scapula displacement
through transfer of trapezius muscle and rhomboid mu-
scles attachments to distal part. Woodward’s operation is
associated with low risk of bleeding, paralysis of brachial
plexus and results in good cosmetic effects and excellent
improvement of shoulder girdle in 80% of patients [6,
15]. Original Green method, which consists in scapular
osteotomy and liberation of stabilizers muscles to dislo-
cate it downward, is associated with the risk of healing
disturbances and keloids occurrence [17]. Leibovic ob-
servd tendency to correction loss of scapular position,
however without significant reduction of the shoulder
mobility [18].

Recommendation for scapular osteotomy is its defor-
mation especially in the region of sternoclavicular joint,
which makes distal dislocation of scapula difficult, as well
as protection of brachial plexus against compression [8].
Subperiosteal resection of superior part of shoulder bla-
de and scapular osteotomy belongs to rarely used ope-
rative techniques [15, 19, 20].

In advanced stages of SD (4 grade in Cavendish
classification — superior angle of the scapula in the re-
gion of the occiput, brevicollis, webbing neck) surgical
correction needs radical scapulectomy or collar bone
osteotomy, what is associated with high risk of paralysis
of brachial plexus and therefore it is rarely recommen-
ded [6, 8, 17].

The most frequently listed complications of surgical
treatment of DS are: loss of correction, protruding sho-
ulders, paralysis of brachial plexus, compression of sub-
clavicular artery, keloid (in 30% of operated patients).
Boon paid attention to the risk of dorsal scapular nerve
damage [21]. Following strategies are presented aiming
in reduction the percentage of complication occurrence:
application of longitudinal incision near midline, collar
bone osteotomy, caracoid process osteotomy to reduce
tension of pectoralis minor muscle, fasciodesis of infe-
rior angle of the scapula [16].

Sprengel disease is usually diagnosed and treated at
developmental age. Two cases of adult patients operated
due to SD were reported by [9]. In these patients OVB
excision and resection of superiormedial part of scapula
was used as relatively safe procedure. By the reason of
slenderness of clinical reports about treatment of SD in
adult patients it is difficult to scan natural course of the
disease, especially in relation to omo-vertebral structu-
res behaviour. Beneficial, functional and cosmetically
satisfactory effect of bone resection in case of our patient
confirms observations of Doity concerning such method
choice in the treatment of adult patients.

Early diagnosis and institution of appropriate thera-
py is believed to prevent fixation of incorrect movements
and posture stereotypes and to allow for achievement of
better therapeutic results especially within movements
range of cervical spinal segment and upper limbs func-
tions.
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ta. Leczenie operacyjne zalecane jest ze znieksztalceniem
2 i 3 stopnia w klasyfikacji Cavendish.

Najcze$ciej stosowana jest obecnie oryginalna lub
zmodyfikowana operacja Woodwarda - przemieszczenie
topatki poprzez przeniesienie przyczepéw migsénia czwo-
robocznego i migéni rownolegltobocznych doogonowo.
Operacja Woodwarda niesie niewielkie ryzyko krwawien,
porazenia splotu barkowego i skutkuje dobrymi efekta-
mi kosmetycznymi i znamienng poprawa ruchomosci
obreczy barkowej u 80% pacjentéw [6, 15]. Oryginalna
metoda Greena polegajaca na osteotomii topatki i uwol-
nieniu mig$ni stabilizatorow topatki w celu przemieszcze-
nia jej do dotu wiaze si¢ z ryzykiem zaburzen gojenia
i powstawania bliznowcow [17]. Leibovic obserwuje ten-
dencj¢ do utraty korekcji potozenia topatki, jednak bez
znamiennej redukcji ruchomosci barku [18].

Wskazaniem do osteotomii obojczyka jest jego defor-
macja zwlaszcza w okolicy stawu mostkwo-obojczyko-
wego utrudniajaca dystalne przemieszczenie topatki, jak
rowniez ochrona splotu barkowego przed uciskiem [8].
Do rzadziej stosowanych technik operacyjnych naleza
podokostnowa resekcja gornej czesci topatki 1 osteotomia
topatki [15, 19, 20].

W zaawansowanych postaciach ChS (4 stopien
w klasyfikacji Cavendish — gérny kat topatki w okolicy
politycy, szyja krotka, ptetwiasta) korekcja chirurgiczna
wymaga radykalnej skapulektomii lub osteotomii oboj-
czyka, wiaze si¢ z duzym ryzykiem porazenia splotu
barkowego i rzadko jest zalecana [6, 8, 17].

Wsrod powiktan leczenia chirurgicznego ChS najcze-
Sciej wymienia si¢ utrate korekcji, odstawanie topatki,
porazenie splotu barkowego, kompresj¢ tgtnicy podobojczy-
kowej, bliznowiec (u 30% operowanych). Boon zwraca
uwagg na ryzyko uszkodzenia nerwu grzbietowego topatki
[21]. Wérdd strategii zmierzajacych do redukcji odsetka
powiktan podaje si¢ stosowanie cig¢ wzdtuznych blisko linii
srodkowej, osteotomi¢ obojczyka, osteotomi¢ wyrostka
kruczego celem zwolnienia napigcia migsnia piersiowego
mniejszego, fascjodezg dolnego kata topatki [16].

ChS zazwyczaj rozpoznawana jest i leczona w wieku
rozwojowym. Dwa przypadki oséb dorostych operowa-
nych z powodu ChS podaje Doita [9] stosujac u tych
pacjentéw wycigcie KO i resekcje gorno-przysrodkowe;j
resekcji topatki jako zabieg stosunkowo prosty i bezpiecz-
ny. Ze wzgledu na skapos¢ doniesien klinicznych o lecze-
niu ChS u 0s6b dorostych trudno jest przesledzi¢ przebieg
naturalny choroby, szczegdlnie w odniesieniu do zachowa-
nia si¢ struktur omowertebralnych. Korzystny funkcjonal-
ny i zadowalajacy kosmetyczny efekt resekcji kosci
u naszej pacjentki potwierdza obserwacje Doity o wybo-
rze takiej metody leczenia u oso6b w wieku dorostym.

Nalezy przypuszczaé, ze wczesne postawienie prawi-
dlowego rozpoznania i wdrozenie wlasciwej terapii za-
pobiegloby utrwalaniu si¢ nieprawidtowych stereotypoéw
ruchu i postawy 1 pozwolitoby na osiagnigcie lepszych
wynikow leczenia zwlaszcza w zakresie zakresu ruchow
szyjnego odcinka kreggostupa i czynnosci konczyn gor-
nych.
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CONCLUSIONS

1.

Dysfunctions associated with the presence of omo-
vertebral bone can be leading symptoms of Sprengel
disease.

. Functional disorders associated with the presence of

omo-vertebral bone are indications for its resection.

. Computer tomography with 3D reconstruction is use-

ful in diagnostics of complicated congenital defects of
axial skeleton.

P. TEDERKO, M. KRASUSKI, J. KIWERSKI

WNIOSKI

1.

Dysfunkcje zwiazane z obecno$cia ko$ci omowerte-
bralnej moga by¢ wiodacym objawem choroby Spren-
gla.

. Zaburzenia funkcjonalne zwiazane z obecnoscia kosci

omowertebralnej sa wskazniem do jej resekcji.

. Tomografia komputerowa z rekonstrukcja 3D jest

przydatna w diagnostyce zlozonych wad wrodzonych
szkieletu osiowego.
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