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Poland sendromu: İki olgu sunumu
Poland syndrome: Two case reports

Hamza Sucuoğlu,1 Hülya Aslan,2 Aydan Avdan Aslan,2 Veysel Öz3

1Silopi Devlet Hastanesi, Fiziksel Tıp ve Rehabilitasyon Kliniği, Şırnak, Türkiye
2Silopi Devlet Hastanesi, Radyoloji Kliniği, Şırnak, Türkiye
3Silopi Devlet Hastanesi, Çocuk Sağlığı ve Hastalıkları Kliniği, Şırnak, Türkiye

Geliş tarihi / Received:  Haziran 2014    Kabul tarihi / Accepted: Eylül 2014

ÖZ

Poland sendromu, pektoralis majör kasının tek taraflı yokluğu ile karakterize edilen, nadir görülen bir genetik bozukluktur. Genellikle aynı 
taraf üst ekstremite deformiteleri, göğüs ön duvarının çeşitli malformasyonları ve diğer organ anomalilerine rastlanmaktadır. Bu sendromda 
çeşitli kalp anomalileri ve organ maligniteleri de görülebilmektedir. Bu yazıda tanıları ilk kez tarafımızdan konulan iki nadir olgu literatür 
eşliğinde bu özellikler vurgulanarak sunuldu. İlk olgu aynı taraf elde simfalanjizmi olan erişkin bir erkek hasta; ikinci olgu ise hafif form 
Poland sendromu olan 19 aylık bir kız bebektir.
Anahtar sözcükler: Pektoralis majör; Poland sendromu; rehabilitasyon; simfalanjizm.

ABSTRACT

Poland syndrome is a rarely encountered genetic disorder that is characterized by the unilateral absence of pectoralis major muscle. Ipsilateral 
upper limb extremity deformities, various malformations of the anterior chest wall and other organ abnormalities are commonly seen. 
Various cardiac abnormalities and malignancies can also be seen in this syndrome. Herein, we present two rare cases that we diagnosed 
for the first time with Poland syndrome, with the literature to emphasize these characteristics. The first case is an adult male patient with 
ipsilateral symphalangism; the second case is a 19-month-old baby girl with slight form of Poland syndrome.
Keywords: Pectoralis major; Poland syndrome; rehabilitation; symphalangism.

Poland sendromu, pektoralis majör kasının tek 
taraflı yokluğu veya hipoplazisi ile karakterize doğuş-
tan bir sendromdur.[1] İnsidansı yaklaşık olarak 30.000 
canlı doğumda bir olan bu sendrom, erkeklerde ve sağ 
tarafta daha fazla görülmektedir.[2] Etyolojisi kesin 
olarak bilinmemekle birlikte, çeşitli nedenlere bağlı 
olarak fötal dönemde kan dolaşımındaki bozulmanın 
neden olduğu tahmin edilmektedir.[3-5] Genellikle aynı 
taraf üst ekstremite deformiteleri, göğüs ön duvarının 
çeşitli malformasyonları ve diğer organ anomalilerine 
de rastlanmaktadır. Bu sendromda çeşitli kardiyak 
anomaliler ve organ maligniteleri olgu sunumları şek-
linde literatürde bildirilmiştir.[1] Bu yazıda kas iskelet 
anomalilerinin görüldüğü, nadir rastlanan ve tanıları 
ilk kez konulan Poland sendromlu erişkin ve çocuk iki 

olgu sunuldu ve hastalığın özellikleri literatür eşliğin-
de tartışıldı.

OLGU SUNUMU

Olgu 1- Otuz dört yaşında daha önce herhangi 
bir yakınması olmayan erkek hasta, sağ göğsündeki 
şekil bozukluğu nedeniyle başvurdu. Öyküsünden 
anne babasının akraba olmadığı ve komplikasyonu 
olmayan bir gebelikten sonra normal yolla doğduğu 
öğrenildi. Ailede benzer duruma sahip kişi yoktu. 
Fizik muayenesinde, inspeksiyonda sağ hemitoraks 
sola göre belirgin şekilde basıktı (Şekil 1). Palpasyonla 
sağ pektoral kas grubunun atrofisi saptandı. Arkadan 
görünüm hafif sağ dorsal skolyoz dışında normaldi. 
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Sağ el 2, 3. ve 4. orta falankslar kısa ve distal inter-
falangeal (DİF) eklemlerin f leksiyon hareketi kısıtlı 
(symphalangism) bulundu (Şekil 2). Boyun ve diğer üst 
ekstremite eklemlerinin hareketleri tüm yönlerde açık 
ve ağrısızdı. Akciğer grafisi normaldi. Toraks bilgisa-
yarlı tomografi (BT)’sinde, sağ pektoralis majör kası 
hipoplazisi dışında kaburgalar ve iç organlar normal 
bulundu (Şekil 3). Diğer sistem incelemelerinde bir 
özellik yoktu. Laboratuvar incelemeleri normaldi.

Olgu 2- On dokuz aylık kız çocuk, sağ göğsündeki 
basıklık ve şekil bozukluğunun ailesi tarafından fark 
edilmesi ile başvurdu. Hastanın 30 yaşındaki anneden 

vajinal yolla, miadında, sorunsuz bir gebelik sonrası, 
ailenin ikinci çocuğu olarak doğduğu öğrenildi. Anne 
ve baba arasında akrabalık yoktu. Soy geçmiş sorgula-
masında ailenin diğer bireylerinde benzer fenotipik bir 
durumun olmadığı öğrenildi. Hastanın boy ve kilosu 
normaldi. Fizik muayenede sağ pektoral kasın yokluğu 
ve anterior aksiler çizginin öne doğru belirginleştiği 
saptandı (Şekil 4). Kas iskelet sistemi muayenesinde 
başka bir değişiklik bulunmadı. Ekstremitelerde her-
hangi bir anomaliye rastlanmadı. Diğer sistem mua-
yeneleri doğaldı. Yapılan laboratuvar incelemeleri nor-
maldi. Hastamız Poland sendromunda eşlik edebilecek 
diğer anomaliler açısından araştırıldı. Direkt göğüs 
grafisinde akciğer parankimi ve kalp yerleşimi nor-
mal olup, kaburgalarda ve sternumda belirgin yapısal 
anomali saptanmadı (Şekil 5). Eşlik edebilecek anoma-
liler açısından yapılan tüm batın ultrasonografisinde 
herhangi bir patoloji saptanmadı. Hastamız pektoralis 
majör kasının hipoplazisi dışında başka herhangi bir 
anomalinin olmaması nedeniyle, Poland sendromunun 
hafif formu olarak değerlendirildi. Birinci olgunun ken-
disi ve ikinci olgunun ailesi yapılacak işlemler hakkında 
bilgilendirildi ve bilgilendirilmiş yazılı onamları alındı.

TARTIŞMA

İlk olarak 1841’de tanımlanan Poland sendromu 
nadir görülen doğuştan bir hastalıktır.[6] Çoğunlukla 
sporadik olmakla birlikte ailesel olgular da bildi-
rilmiştir.[7] İnsidansı genellikle 30.000 doğumda bir 
olarak belirtilmektedir. Bizim olgularımızın ailesinde 
akraba evliliği yoktu ve ailede başka Poland sendrom-
lu olguya rastlanmadı. Yapılan çalışmalarda Poland 
sendromlu olguların %55.5-60’ının erkek olduğu 
ve genel olarak erkeklerde kadınlara oranla üç kat 

Şekil 1. (a) Önden ve (b) yandan bakıldığında sağ 
hemitoraks sola göre belirgin şekilde basık ve pektoral kas 
gözlenmemektedir.

(a) (b)

Şekil 2. Sağ el 2, 3. ve 4. orta falankslar kısa ve distal interfalangeal eklemlerin fleksiyon hareketi 
kısıtlı (symphalangism) bulundu.
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daha sık görüldüğü, vücudun sağ tarafının sol taraf-
tan üç kez daha fazla etkilendiği bildirilmiştir.[6,8-10] 
Etyopatogenezi tam açıklığa kavuşmamış olmasına 
rağmen, intrauterin dönemde pektoralis majör kasının 
azalmış kanlanmasına bağlı olarak geliştiği düşünül-
mektedir.[1,6,11] Fakat bazı olgu bildirimlerinde damar-
sal hipoplaziyi destekleyecek bulguların olmaması, bu 
hastalığın patogenezinde başka faktörlerin de sorumlu 
olabileceğini göstermektedir.[10]

Poland sendromunda, pektoral kas yokluğu dışında 
çeşitli doku ve organ anomalileri de eşlik etmektedir. 
Bunların en başında da aynı taraf kolda hipoplazik 
radius veya ulna, oligodaktili, sindaktili, parmak yok-
luğu gibi iskelet sistemi anomalileri gelmektedir.[6,8,11] 
Ayrıca toraks ve vertebra anomalileri de görülebil-
mektedir.[12-14] Göğüste; kaburga, klavikula ve sternum 
anomalileri, pektus ekskavatum (kunduracı göğsü) ve 
pektus karinatum (güvercin göğüs) bunların bazıla-
rıdır.[9] Yine spinal kolonda; skolyoz ve hemivertebra 
görülen olgular da bildirilmiştir.[5,9] Poland sendro-
muna eşlik eden el anomalileri ile ilgili Al-Qattan[9] 
bir sınıf lama yayınlamıştır Bu sınıf lamada; tip 1’de 
eller tamamen normal, tip 2’de etkilenmiş taraftaki 
el diğer tarafa göre daha küçük fakat klinik ve radyo-
lojik anomali yoktur. Tip 3’te simbrakidaktili vardır, 
tip 4’te ise parmakların bazıları yoktur. Tip 5’de tüm 
parmakların yokluğu veya fonksiyonsuz rudimanter 
parmaklar, tip 6’da buna ek olarak metakarpların 
rudimanter oluşu ve tip 7’de ise fokomeli vardır.[1,9] 
Bizim olgularımıza baktığımız da ise; çekilen grafi-
lerde skapula ve vertebra anomalilerine rastlanmadı. 
Erişkin hastamızda, aynı taraf elde orta falankslarda 
kısalık ve daha önce klinikte veya literatürde bil-
dirilen Poland sendromlu olgularda rastlamadığı-
mız interfalangeal eklem ankilozu (symphalangism) 
vardı. Eklem ankilozunun direkt radyografideki dere-
celendirilmesi şu şekilde yapılmaktadır. Evre 1’de 
(fibröz symphalangism), eklemde hafif eklem aralığı 
daralması vardır. Evre 2’de (kıkırdaklı symphalan-
gism), eklem aralığında sadece yarık görülmektedir. 
Evre 3’de (kemikli symphalangism), eklem aralığı 

Şekil 3. Toraks bilgisayarlı tomografide, sağ pektoralis 
majör kası yokluğu dışında kaburgalar ve iç organlar normal 
görülmekte.

Şekil 4. Sağ pektoral kasın yokluğu ve anterior 
aksiler çizginin öne doğru belirginleştiği 
görülmekte.

Şekil 5. Direkt göğüs grafisinde akciğer parankimi ve kalp 
yerleşimi normal olup, kaburgalarda ve sternumda belirgin 
yapısal anomali görülmemekte.



267Poland sendromu: İki olgu

tamamen kapanmıştır.[15] Bizim hastamızın el grafi-
sinde DİF eklemlerinde hafif eklem aralığı daralması 
olup evre 1’e uymaktaydı. Çocuk olguda ise sağ tarafta 
pektoral kas yokluğu dışında herhangi bir iskelet ano-
malisi saptanmadı.

Poland sendromunda ekstremite fonksiyonlarını 
şu şekilde değerlendirmemiz mümkündür. Pektoralis 
majör kası kolun f leksiyon, adduksiyon ve iç rotasyon 
hareketlerinde görev almaktadır. Bu açıdan kolun 
adduksiyon ve iç rotasyonunu bu kas olmadan ger-
çekleştirmek çok daha zor olacaktır. Fakat latissimus 
dorsi ve teres majör kasları bu işlevlerin gerçekleşme-
sine yardım ettiklerinden ekstra kas eksikliğini kom-
panse etmek mümkün olabilir. Yine de bazı olgularda 
kolun bu hareketlerini gerçekleştirmek neredeyse 
imkansız olabilmektedir. Ayrıca, aynı taraf kolda 
hipoplazik radius veya ulna, oligodaktili, sindaktili, 
parmak yokluğu gibi nedenlerle üst ekstremite eklem 
hareketlerinde kısıtlılıklar ve fonksiyon kayıpları 
görülebilmektedir.[9] Bizim olgularımızda pektoral 
kasın yokluğu kuvvet kaybı ve fonksiyon bozukluğu-
na neden olmamıştı. Erişkin olgumuzda ise parmak-
larda DİF ankilozuna bağlı f leksiyon kayıpları vardı.

Poland sendromlu olguların bir kısmına meme 
başı anomalileri de (hipoplazi, aplazi veya içe dönük 
meme başı) eşlik etmektedir.[1] Bizim olgularımızda 
ise meme başlarında bir değişiklik yoktu. Poland 
sendromunda doğuştan kalp hastalıklarının özellikle 
de dekstrokardinin eşlik edebileceği bilinmektedir. 
Poland sendromlu 122 hastanın tarandığı bir çalış-
mada 20 olguda (%14) dekstrokardi saptanmıştır. 
Dekstrokardili bu hastaların tamamında sol tarafta 
pektoral kas yokluğu ve kol tutulumu ile kaburga 
yokluğu saptanmıştır. Bu durum sol toraks boşluğu-
nun daralması nedeni ile kalbin sağ tarafta yerleşim-
li olmasıyla açıklanmıştır.[16,17] Fraser ve ark.[18] ise, 
Poland sendromu ve dekstrokardi birlikteliğini %16 
bulmuşlardır. Sağ tarafın etkilendiği olgularda deks-
trokardi olmaması ise bu hipotezi destekleyen önemli 
bir bulgudur. Bizim hastalarımızda da dekstrokardi 
saptanmaması, sağ taraf tutulumu ile açıklanabilir. Bu 
hastalarda dekstrokardi dışında kardiyak anomaliler 
de görülebildiğinden ekokardiyografi ile değerlendi-
rilmesi önerilmektedir.[1] Hastaların çoğunda solunum 
fonksiyonlarının etkilenmediği bilinmesine rağmen 
bazı olgularda toraks deformitelerine ikincil gelişen 
solunum sıkıntısı veya spirometrik olarak ortaya kona-
bilen maksimum inspiratuar ve ekspiratuar basınç 
etkilenmesi görülebilmektedir.[9,19] Ek olarak hastalar-
da pektoral kasın, kaburgaların ve iç organların yapısı 
ve varsa anomalilerini saptamak için BT çekilebilir. 
Erişkin hastamızın toraks BT’sinde sağ pektoral kasın 

yokluğu dışında, kaburgalar, akciğer parankimi ve 
vasküler yapılar normal olarak değerlendirildi.

Poland sendromu ve tümör birlikteliği literatür 
incelendiğinde genellikle olgu sunumları şeklinde 
karşımıza çıkmaktadır. Erişkin dönemde özellikle 
meme, mide, akciğer ve intrakraniyal kanserler ile bir-
likteliği gösterilmiştir.[20-23] Lösemi ile birlikteliğinin 
gösterildiği yayınlar da vardır.[1,24] Bu açıdan, Poland 
sendromunun tümörlere predispozan bir faktör olup 
olmadığı tartışılmakla birlikte, biz Poland sendrom-
lu hastaların onkolojik açıdan yakın takip edilmesi 
gerektiğini düşünüyoruz.

Poland sendromu tedavisinde, hastanın fonksiyonel 
ve estetik sorunlarına göre farklı yaklaşımlar söz konu-
sudur ve gerekli olgularda rekonstrüktif cerrahi yapıla-
bilir. Torakstaki deformitelerin yarattığı işlevsel sorun-
lar öncelikli olarak çözülmelidir. Bu amaçla otolog kas 
transferleri ve kaburga greftleri kullanılmaktadır. Eğer 
işlevsel bir sorun yoksa hastanın ergenlik döneminde 
bedensel gelişimini tamamlaması ve kendi bedensel 
algısının olgunlaşması beklenir. Estetik sorunların 
çözümü için otojen doku transferi, silikon implantlar 
veya her iki çözümü bir arada kullanan birden fazla 
seanslı girişimler önerilebilir.[3,25] Erişkin hastamızın 
estetik kaygıları olduğundan elektif rekonstrüktif cer-
rahi için plastik, rekonstrüktif ve estetik cerrahi kli-
niğine yönlendirildi. Diğer hastamızın fonksiyonel 
sorunu olmadığı ve henüz çocukluk döneminde olduğu 
için aile bilgilendirildi ve takip önerildi.

Sonuç olarak, Poland sendromu nadir görülen bir 
hastalık olmasına karşın aynı hafta içerisinde gördü-
ğümüz iki olguyu farklı özellikleri ile sunduk. Erişkin 
olgumuzda aynı taraf el DİF eklemlerinde ankiloz 
(symphalangism) olması literatürdeki olgulardan fark-
lılığını oluşturmaktadır. Bu sendromda diğer organ 
anomalilerinin ve tümörlerin de görülebileceği her 
zaman akılda tutulmalıdır. Tedavi estetik ve işlevsel 
sorunlara göre farklı cerrahi yöntem ve zamanlamayı 
gerektirmektedir.
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