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Olgu Sunumu / Case Report

Poland sendromu: ki olgu sunumu

Poland syndrome: Two case reports
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oz

Poland sendromu, pektoralis major kasinin tek tarafli yoklugu ile karakterize edilen, nadir goriilen bir genetik bozukluktur. Genellikle ayn1
taraf iist ekstremite deformiteleri, gégiis on duvarinin gesitli malformasyonlari ve diger organ anomalilerine rastlanmaktadir. Bu sendromda
cesitli kalp anomalileri ve organ maligniteleri de goriilebilmektedir. Bu yazida tanilari ilk kez tarafimizdan konulan iki nadir olgu literatiir
esliginde bu &zellikler vurgulanarak sunuldu. i1k olgu ayni taraf elde simfalanjizmi olan erigkin bir erkek hasta; ikinci olgu ise hafif form
Poland sendromu olan 19 aylik bir kiz bebektir.

Anabtar sozciikler: Pektoralis major; 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 major kasinin tek
tarafli yoklugu veya hipoplazisi ile karakterize dogus-
tan bir sendromdur." Insidansi yaklagik olarak 30.000
canli dogumda bir olan bu sendrom, erkeklerde ve sag
tarafta daha fazla gorilmektedir. Etyolojisi kesin
olarak bilinmemekle birlikte, ¢esitli nedenlere bagh
olarak fotal donemde kan dolasimindaki bozulmanin
neden oldugu tahmin edilmektedir.*! Genellikle ayn1
taraf iist ekstremite deformiteleri, gogiis 6n duvarinin
gesitli malformasyonlar1 ve diger organ anomalilerine
de rastlanmaktadir. Bu sendromda ¢esitli kardiyak
anomaliler ve organ maligniteleri olgu sunumlari sek-
linde literatiirde bildirilmigtir."! Bu yazida kas iskelet
anomalilerinin goértildigdi, nadir rastlanan ve tanilar
ilk kez konulan Poland sendromlu erigkin ve ¢ocuk iki

olgu sunuldu ve hastaligin 6zellikleri literatiir esligin-
de tartisildi.

OLGU SUNUMU

Olgu 1- Otuz dort yasinda daha 6nce herhangi
bir yakinmas: olmayan erkek hasta, sag gogsiindeki
sekil bozuklugu nedeniyle bagvurdu. Oykiisiinden
anne babasinin akraba olmadig1 ve komplikasyonu
olmayan bir gebelikten sonra normal yolla dogdugu
ogrenildi. Ailede benzer duruma sahip kisi yoktu.
Fizik muayenesinde, inspeksiyonda sag hemitoraks
sola gore belirgin sekilde basikt1 (Sekil 1). Palpasyonla
sag pektoral kas grubunun atrofisi saptandi. Arkadan
gortinim hafif sag dorsal skolyoz disinda normaldi.
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Sekil 1. (a) Onden :/e (b) yandan bakildiginda sag
hemitoraks sola gore belirgin sekilde basik ve pektoral kas
gozlenmemektedir.

Sag el 2, 3. ve 4. orta falankslar kisa ve distal inter-
falangeal (DIF) eklemlerin fleksiyon hareketi kisitli
(symphalangism) bulundu ($ekil 2). Boyun ve diger st
ekstremite eklemlerinin hareketleri tiim yonlerde agik
ve agrisizdi. Akciger grafisi normaldi. Toraks bilgisa-
yarli tomografi (BT)’sinde, sag pektoralis major kasi
hipoplazisi disinda kaburgalar ve i¢ organlar normal
bulundu (Sekil 3). Diger sistem incelemelerinde bir
ozellik yoktu. Laboratuvar incelemeleri normaldi.

Olgu 2- On dokuz aylik kiz ¢ocuk, sag gogstindeki
basiklik ve sekil bozuklugunun ailesi tarafindan fark
edilmesi ile bagvurdu. Hastanin 30 yasindaki anneden
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vajinal yolla, miadinda, sorunsuz bir gebelik sonrasi,
ailenin ikinci ¢ocugu olarak dogdugu 6grenildi. Anne
ve baba arasinda akrabalik yoktu. Soy ge¢mis sorgula-
masinda ailenin diger bireylerinde benzer fenotipik bir
durumun olmadig1 6grenildi. Hastanin boy ve kilosu
normaldi. Fizik muayenede sag pektoral kasin yoklugu
ve anterior aksiler ¢izginin 6ne dogru belirginlestigi
saptand1 (Sekil 4). Kas iskelet sistemi muayenesinde
baska bir degisiklik bulunmadi. Ekstremitelerde her-
hangi bir anomaliye rastlanmadi. Diger sistem mua-
yeneleri dogaldi. Yapilan laboratuvar incelemeleri nor-
maldi. Hastamiz Poland sendromunda eglik edebilecek
diger anomaliler agisindan arastirildi. Direkt gogiis
grafisinde akciger parankimi ve kalp yerlesimi nor-
mal olup, kaburgalarda ve sternumda belirgin yapisal
anomali saptanmadi (Sekil 5). Eslik edebilecek anoma-
liler agisindan yapilan tiim batin ultrasonografisinde
herhangi bir patoloji saptanmadi. Hastamiz pektoralis
major kasinin hipoplazisi diginda bagka herhangi bir
anomalinin olmamasi nedeniyle, Poland sendromunun
hafif formu olarak degerlendirildi. Birinci olgunun ken-
disi ve ikinci olgunun ailesi yapilacak islemler hakkinda
bilgilendirildi ve bilgilendirilmis yazili onamlar1 alindi.

TARTISMA

[lk olarak 1841’de tanimlanan Poland sendromu
nadir goriilen dogustan bir hastaliktir. Cogunlukla
sporadik olmakla birlikte ailesel olgular da bildi-
rilmistir.”? Insidansi genellikle 30.000 dogumda bir
olarak belirtilmektedir. Bizim olgularimizin ailesinde
akraba evliligi yoktu ve ailede bagka Poland sendrom-
lu olguya rastlanmadi. Yapilan ¢aligmalarda Poland
sendromlu olgularin %55.5-60’1n1n erkek oldugu
ve genel olarak erkeklerde kadinlara oranla ii¢ kat

Sekil 2. Sag el 2, 3. ve 4. orta falankslar kisa ve distal interfalangeal eklemlerin fleksiyon hareketi
kisitli (symphalangism) bulundu.
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Sekil 3. Toraks bilgisayarli tomografide, sag pektoralis
major kasi yoklugu disinda kaburgalar ve i¢ organlar normal
goriilmekte.

daha sik goruldagii, viicudun sag tarafinin sol taraf-
tan u¢ kez daha fazla etkilendigi bildirilmigtir.[81%
Etyopatogenezi tam agikliga kavusmamis olmasina
ragmen, intrauterin dénemde pektoralis major kasinin
azalmis kanlanmasina bagli olarak gelistigi diisiiniil-
mektedir.n*" Fakat baz1 olgu bildirimlerinde damar-
sal hipoplaziyi destekleyecek bulgularin olmamasi, bu
hastaligin patogenezinde baska faktorlerin de sorumlu
olabilecegini gostermektedir.!

=2

Sekil 4. Sag pektoral kasin yoklugu ve anterior
aksiler ¢izginin 6ne dogru belirginlestigi
goriilmekte.
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Poland sendromunda, pektoral kas yoklugu disinda
cesitli doku ve organ anomalileri de eslik etmektedir.
Bunlarin en basinda da ayni taraf kolda hipoplazik
radius veya ulna, oligodaktili, sindaktili, parmak yok-
lugu gibi iskelet sistemi anomalileri gelmektedir.[*!!
Ayrica toraks ve vertebra anomalileri de goriilebil-
mektedir.'>¥ Gogiiste; kaburga, klavikula ve sternum
anomalileri, pektus ekskavatum (kunduraci gogsii) ve
pektus karinatum (giivercin gogiis) bunlarin bazila-
ridir.” Yine spinal kolonda; skolyoz ve hemivertebra
goriilen olgular da bildirilmistir.> Poland sendro-
muna eglik eden el anomalileri ile ilgili Al-Qattan®
bir siniflama yayinlamistir Bu siniflamada; tip 1'de
eller tamamen normal, tip 2’de etkilenmis taraftaki
el diger tarafa gore daha kiigiik fakat klinik ve radyo-
lojik anomali yoktur. Tip 3’te simbrakidaktili vardir,
tip 4’te ise parmaklarin bazilar1 yoktur. Tip 5°de tiim
parmaklarin yoklugu veya fonksiyonsuz rudimanter
parmaklar, tip 6’da buna ek olarak metakarplarin
rudimanter olusu ve tip 7’de ise fokomeli vardir.l*
Bizim olgularimiza baktigimiz da ise; ¢ekilen grafi-
lerde skapula ve vertebra anomalilerine rastlanmadi.
Erigkin hastamizda, ayni taraf elde orta falankslarda
kisalik ve daha once klinikte veya literatiirde bil-
dirilen Poland sendromlu olgularda rastlamadigi-
miz interfalangeal eklem ankilozu (symphalangism)
vardi. Eklem ankilozunun direkt radyografideki dere-
celendirilmesi su sekilde yapilmaktadir. Evre 1’de
(fibroz symphalangism), eklemde hafif eklem aralig:
daralmasi vardir. Evre 2’de (kikirdakli symphalan-
gism), eklem araliginda sadece yarik goriilmektedir.
Evre 3’de (kemikli symphalangism), eklem aralifi

Sekil 5. Direk{g('igﬁs grafisinde akciger parankimi ve kalp
yerlesimi normal olup, kaburgalarda ve sternumda belirgin
yapisal anomali goriilmemekte.
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tamamen kapanmigstir.'¥ Bizim hastamizin el grafi-
sinde DIF eklemlerinde hafif eklem araligi daralmasi
olup evre 1’e uymaktaydi. Cocuk olguda ise sag tarafta
pektoral kas yoklugu disinda herhangi bir iskelet ano-
malisi saptanmadi.

Poland sendromunda ekstremite fonksiyonlarini
su sekilde degerlendirmemiz miimkiindiir. Pektoralis
major kasi kolun fleksiyon, adduksiyon ve i¢ rotasyon
hareketlerinde goérev almaktadir. Bu a¢idan kolun
adduksiyon ve i¢ rotasyonunu bu kas olmadan ger-
ceklestirmek ¢ok daha zor olacaktir. Fakat latissimus
dorsi ve teres major kaslar1 bu islevlerin gerceklesme-
sine yardim ettiklerinden ekstra kas eksikligini kom-
panse etmek miimkiin olabilir. Yine de bazi olgularda
kolun bu hareketlerini gergeklestirmek neredeyse
imkansiz olabilmektedir. Ayrica, ayni taraf kolda
hipoplazik radius veya ulna, oligodaktili, sindaktili,
parmak yoklugu gibi nedenlerle iist ekstremite eklem
hareketlerinde kisitliliklar ve fonksiyon kayiplar:
goriilebilmektedir.”) Bizim olgularimizda pektoral
kasin yoklugu kuvvet kaybi ve fonksiyon bozuklugu-
na neden olmamuisti. Eriskin olgumuzda ise parmak-
larda DIF ankilozuna bagli fleksiyon kayiplar: vardi.

Poland sendromlu olgularin bir kismina meme
basi anomalileri de (hipoplazi, aplazi veya ice doniik
meme bast) eslik etmektedir.!! Bizim olgularimizda
ise meme baslarinda bir degisiklik yoktu. Poland
sendromunda dogustan kalp hastaliklarinin 6zellikle
de dekstrokardinin eglik edebilecegi bilinmektedir.
Poland sendromlu 122 hastanin tarandigi bir calis-
mada 20 olguda (%14) dekstrokardi saptanmigtir.
Dekstrokardili bu hastalarin tamaminda sol tarafta
pektoral kas yoklugu ve kol tutulumu ile kaburga
yoklugu saptanmistir. Bu durum sol toraks boslugu-
nun daralmasi nedeni ile kalbin sag tarafta yerlesim-
li olmasiyla agiklanmistir.'%7) Fraser ve ark.'® ise,
Poland sendromu ve dekstrokardi birlikteligini %16
bulmuslardir. Sag tarafin etkilendigi olgularda deks-
trokardi olmamasi ise bu hipotezi destekleyen 6nemli
bir bulgudur. Bizim hastalarimizda da dekstrokardi
saptanmamasi, sag taraf tutulumu ile agiklanabilir. Bu
hastalarda dekstrokardi disinda kardiyak anomaliler
de goriilebildiginden ekokardiyografi ile degerlendi-
rilmesi onerilmektedir.!! Hastalarin ¢ogunda solunum
fonksiyonlarinin etkilenmedigi bilinmesine ragmen
bazi olgularda toraks deformitelerine ikincil gelisen
solunum sikintisi veya spirometrik olarak ortaya kona-
bilen maksimum inspiratuar ve ekspiratuar basing
etkilenmesi goriilebilmektedir.***! Ek olarak hastalar-
da pektoral kasin, kaburgalarin ve i¢ organlarin yapisi
ve varsa anomalilerini saptamak i¢in BT ¢ekilebilir.
Erigkin hastamizin toraks BT sinde sag pektoral kasin
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yoklugu disinda, kaburgalar, akciger parankimi ve
vaskiiler yapilar normal olarak degerlendirildi.

Poland sendromu ve tiimoér birlikteligi literatiir
incelendiginde genellikle olgu sunumlar1 seklinde
karsimiza ¢ikmaktadir. Erigkin donemde o6zellikle
meme, mide, akciger ve intrakraniyal kanserler ile bir-
likteligi gosterilmistir.?°?¥ Losemi ile birlikteliginin
gosterildigi yayinlar da vardir.? Bu a¢idan, Poland
sendromunun tiimoérlere predispozan bir faktor olup
olmadig: tartisilmakla birlikte, biz Poland sendrom-
lu hastalarin onkolojik agidan yakin takip edilmesi
gerektigini diisliniiyoruz.

Poland sendromu tedavisinde, hastanin fonksiyonel
ve estetik sorunlarina gore farkl yaklagimlar s6z konu-
sudur ve gerekli olgularda rekonstriiktif cerrahi yapila-
bilir. Torakstaki deformitelerin yarattig: islevsel sorun-
lar 6ncelikli olarak ¢6ziilmelidir. Bu amagla otolog kas
transferleri ve kaburga greftleri kullanilmaktadir. Eger
islevsel bir sorun yoksa hastanin ergenlik déneminde
bedensel gelisimini tamamlamas: ve kendi bedensel
algisinin olgunlagmas: beklenir. Estetik sorunlarin
¢oziimil icin otojen doku transferi, silikon implantlar
veya her iki ¢6ziimii bir arada kullanan birden fazla
seansli girisimler onerilebilir.**! Erigkin hastamizin
estetik kaygilar1 oldugundan elektif rekonstriiktif cer-
rahi i¢in plastik, rekonstriiktif ve estetik cerrahi kli-
nigine yonlendirildi. Diger hastamizin fonksiyonel
sorunu olmadig1 ve heniiz ¢ocukluk déneminde oldugu
i¢in aile bilgilendirildi ve takip 6nerildi.

Sonug olarak, Poland sendromu nadir goriilen bir
hastalik olmasina karsin ayni hafta icerisinde gordii-
giimiiz iki olguyu farkli 6zellikleri ile sunduk. Erigkin
olgumuzda ayni taraf el DIF eklemlerinde ankiloz
(symphalangism) olmast literatiirdeki olgulardan fark-
liligint olusturmaktadir. Bu sendromda diger organ
anomalilerinin ve tiimorlerin de goriilebilecegi her
zaman akilda tutulmalidir. Tedavi estetik ve islevsel
sorunlara gore farkli cerrahi yéntem ve zamanlamay:
gerektirmektedir.
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