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POLAND SENDROMU'NA ESLIK EDEN UNILATERAL

HIDROURETERONEFROZ OLGU SUNUSU

Serdar CANTEZ, Ilmay BILGE, Ahmet NAYIR, Seving EMRE, Aydan SIRIN*

OZET

Poland sendromu, pektoralis major kasinin sternal pargasinin aplazisi ve ipsilateral ekstremite
anomalilerinin birlikte oldugu bir durumdur. Bu sendroma degisik sistemleri ilgilendiren bul-
gular eslik edebilir. Bu yazida unilateral hidroiireteronefroz ile birlikte olan bir Poland sendro-
mu olgusu sunularak, eslik edebilen driner sistem anomalilerinin dikkate alinmasinin 6nemi
vurgulanmigtir,
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SUMMARY

Unilateral hydroureteronephrosis in Poland syndrome. Poland syndrome is described as the
aplasia of the sternal head of the major pectoral muscle and extremity anomalies on the same
side of the body. Various anomalies had been detected to be together with this syndrome. We
here report a boy with Poland syndrome and hydroureteronephrosis and aim to discuss the

evaluation of renal abnormalities associated with this syndrome,
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GIRIS

Poland sendromu, ilk kez 1841'de Poland ()
tarafindan tamimlanmigtir. Pektoralis major
kasinin sternal baginin yoklugu ve ipsilateral
sinbrakidaktili sendromun karakteristik bul-
gularidir ¥, Poland sendromlu olgularda, hi-
poplazik, aplazik veya i¢e doniik meme bag-
lar1, hipoplazik veya aplazik radius ve/veya
ulna, oligodaktili, mikromeli, parmaklarda
kutanoz sindaktili, kosta yoklugu ve konje-
nital diyafragma hernisinin pektoralis major
kas1 anomalisine siklikla eglik ettigi bilin-
mektedir. Ancak sporadik olarak, mikrosefa-
li, serebral atrofi ve myelinizasyon bozuklu-
gu, situs inversus veya dekstrokardi, hemi-
vertebra, gastrosizis, kranial sinir felci ve
mental retardasyon, psikososyal gerilik, hi-
pospadias, iiriner sistem anomalileri gibi di-
ger sistemleri ilgilendiren bulgularin eglik
ettigi Poland sendromu olgular da bildiril-
mektedir @,

Sag pektoralis major aplazisi ve unilateral
hidrotireteronefrozu olan bir Poland sendro-

mu olgusu sunularak, eslik edebilen iiriner
sistem anomalilerinin dikkate alinmasinin
Onemi vurgulanmak istenmistir.

VAKA TAKDIMI

8 yagindaki erkek cocuk, ailesinin iki meme
bag1 arasmda esitsizlik olmasim fark etmesi
iizerine getirildi. Olgu, aralarinda akrabalik
olmayan anne babanin ikinci gocugu idi,
Kardesi saglikli idi ve benzer sorunu yoktu.
Fizik muayenede torakal asimetri, sag meme
basinin sola gore daha agagida yerlesik ve
ice doniik olmas: disinda sistem muayene
bulgularinda 6zellik saptanmadi (Resim 1).
Tam kan sayimi, biyokimyasal parametreler
ve idrar tahlili normal idi. Renal ultrasonog-
rafide sagda 3. derece pelvikalisiyel dilatas-
yon, intravendz pyelografide sag bobrek
fonksiyonunda gecikme ve ileri derecede
hidroiireteronefroz saptand: (Resim 2), Mik-
siyon sistouretrografide vezikoiireteral reflii
ve postmiksiyonel rezidii yoktu. Tc%
DMSA'da sol bobrek normal, sagda kalisiyel
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Resim 1.

dilatasyon gosterildi ve Tc® DTPA'da sag
toplayici sistemde goriilen dilatasyonun obs-
triiktif tipte olmadig: , ditiretik uygulamasi
ile aktivitenin %50 sinin ilk 20 dak. i¢inde
bosaldig1 belirlendi. Ureter dilate ve kivrimli
idi. Olgu, Poland sendromu'na eglik eden sag
hidroiireteronefroz (megaiireter ve megaka-
liks) tanist aldi. Dilatasyonun ¢ok belirgin
olmas1 ve yineleyen {iriner sistem infeksi-
yonlarinin varligi nedeni ile olguya cerrahi
girisim yapilmasi karari alind1 ve "starr pli-
kasyonu" yapildi. Kontrol grafilerinde tam
diizelme saptanan olgunun klinik izlemi si-
rasinda nefrolojik sorunu olmadi.

TARTISMA

Unilateral sinbrakidaktili ve ipsilateral pek-
toralis major defekti olan bir vakanin Poland
sendromu olarak tanimlanmasindan sonra,
antlan bulgular topluluguna zaman ig¢inde

Cantez S., Bilge L., Nayir A, Emre S., Sirin A.

eklemeler yapilarak Poland sekans1 da de-
nilmistir 48,

Sunulan olgunun pektoralis major kasi hi-
poplazisi, meme bagi yapisinda iki taraf
arasinda asimetri varhig: éncelikle Poland
sendromunu akla getirmekle birlikte, be-
lirgin gogiis deformitesinin Poland send-
romu diginda Moebius sendromu ve Cant-
rell sendromunda da goriilebilecegi gézo-
niine alinarak ayirici tan1 yapildi. Kranial
sinir tutulumu, orofasiyel anomali ve eks-
tremite deformitesinin saptanmamasi ne-
deniyle Moebius sendromu; diyafragma-
tik ve ventral herni, hipoplastik akciger
olmamasit nedeniyle Cantrell sendromu
diiglintilmedi. Poland sendromunun karak-
teristik bulgusu pektoralis major kasi hi-
poplazisi ve sinbrakidaktili olmasina kar-
sin, yalnizca pektoralis major kasi anoma-
lisi ve diger minor anomalilerin oldugu
Poland sendromu olgular: bildirildiginden
olgumuz Poland sendromu olarak deger-

lendirilmigtir.

Poland sekansinin genetik gecisi hala tam
olarak aydinlanmamaistir. Mc Gillivray ve
Lowry ), Ingiliz Kolumbiyasi'nda yaptikla-
11 bir aragtirmada, sendromun goriilme sikli-
gin1 1:32000 olarak bildirmektedirler. Giinii-
miizde kabul edilen siklik, canli dogumlar-
da, 1:20000-1:30000 dir ¥, Nadir familyal
olgular bildirilmesine kargin, sporadik olgu-
lar daha siktir @, Ailesinde benzer hasta ol-
mayan olgumuz sporadik olarak kabul edil-
migtir.

Poland sendromunun patogenezini agikla-
mak tizere bir ¢ok hipotez 6ne siirlilmiistiir.
Erken embriyonel donemde, siklikla subkla-
vian - vertebral arterler ve dallarindaki da-
marsal malformasyon ve arteriyel vasos-
pasm sonucu gelisen hipoksi nedeniyle tek
tarafli geligimsel kas ve ekstremite anomali-
sinin olugtugu en yaygin goriistiir (1), Degi-
sik sistemleri ilgilendiren bulgularin ortaya
cikmasi da ayni mekanizma ile agiklanmak-
tadir. Intrauterin erken dénemde kan akimi-
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Resim 2.

nin etkilendigi bolgelerden biri de iiriner sis-
temdir ve Poland sendromu olgularinda; re-
nal agenezi, hipoplazik bobrekler, dilate {ire-
terler, iireteral agenezi, ¢ift toplayici sistem,
vezikotiireteral reflii gibi geligimsel iiriner
sistem anomalilerine rastlanmaktadir 3), Bu
nedenle Poland sendromu tanist alan olgula-
rin, olasi liriner sistem malformasyonlari
acismdan degerlendirilmeleri gereklidir.

Klinigimizde, sag meme deformitesi nede-
niyle arastirilan ve Poland sendromu tanist
alan olguda sag hidroiireteronefroz saptan-
mustir, Hidrotireteronefroz tiriner sistem in-

feksiyonlart ve kronik bobrek yetmezligi-
ne neden olabilecek onemli patolojilerden
biridir ve yakin nefrolojik ve iirolojik iz-
lem gerektirir. Olgumuzda hidrouretero-
nefroz "starr plikasyonu" ile diizeltilerek
olumlu sonug alinmustir.

Olgunun sunulmasinda amag, Poland
sendromu olan hastalarda,fizik muayene
ve biyokimyasal bobrek fonksiyon testle-
rinde patolojik bulgu saptanmasa da, bob-
rek ultrasonografisinin mutlaka yapilmasi
ve olas1 iiriner sistem anomalilerinin ekar-
te edilmesi gerektigini vurgulamaktir.
Bobrek ultrasonografisinde patolojik bul-
gu saptanan olgularda uzun siireli nefrolo-
jik izlem yapilmali ve hastalar olas1 ileri
komplikasyonlardan korunmalidir.
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