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Poland sendromu

Poland’s syndrome

Hiiseyin ARSLAN, Serdar NECMIOGLU, Hiiseyin COBAN

Dicle Universitesi Tip Fakiiltesi Ortopedi ve Travmatoloji Anabilim Dali

Poland sendromu herediter olmayan ve nedeni bilinme-
yen konjenital bir anomalidir. Klinik goriiniimii degisken-
dir. Bu sendromda pektoralis major kas yoklugu, ayni ta-
rafta siklikla brakisindaktili ve iist ekstremite hipoplazi
vardir. Bu ¢aligmada pektoralis major kas yokluguyla bir-
likte kol, 6nkol ve elde hipoplazi, brakisindaktili, orta fa-
lankslarda hipoplazi ve/veya aplazi bulunan iki olgu su-
nuldu. Her iki olguda kozmetik goriiniimde bozukluk ve
el fonksiyonlarinda azalma vardi. Olgulardan birine sin-
daktili agcilmast icin cerrahi tedavi uygulandi. Cerrahi te-
davi sonrasi kozmetik goriimde kismen diizelme ve el
fonksiyonel kapasitesinde artma oldu. Ikinci olgu 6neri-
len ameliyat1 kabul etmedi.

Anahtar sozciikler: Kol/anormallikler/embriyoloji; pektoralis
kaslari/anormallikler; Poland sendromu/cerrahi; sindaktili/cerrahi.

Poland’s syndrome is a congenital anomaly that is not
hereditary and is of unknown origin. Clinical features are
variable and includes the absence of the pectoralis major
and minor, upper extremity abnormalities, and often syn-
brachydactyly. The arm and more frequently the forearm
are hypoplastic. We report two cases presenting with the
absence of the pectoralis major and minor, hypoplasia of
the upper extremity, and synbrachydactyly. Poor cosmet-
ic appearance and low functional capacity, particularly in
hand functions were the main complaints. One patient
underwent surgery for the release of syndactyly, which
resulted in improved functional capacity and cosmetic
appearance. The latter patient refused surgery.

Key words: Arm/abnormalities/embryology; pectoralis muscles/
abnormalities; Poland syndrome/surgery; syndactyly/surgery.

Poland sendromu pektoralis major kas yoklugu
ile ayni taraf iist ekstremitede degisik deformitelerin
birlikte goriildiigii nedeni bilinmeyen konjenital bir
anomalidir. Klinik goriiniim oldukca degiskendir."”
Poland sendromunda meme baginda ve memede hi-
poplazi, anterior aksiller webde kontraktiir, skapula
elevasyonu, iist ekstremitede hipoplazi, ve siklikla da
sindaktili, falankslarda hipoplazi veya aplazi bulunur.
Falankslarda hipoplazi veya aplazi oldugunda par-
maklar tek eklem varmig gibi fonksiyon goriir. Sin-
daktili genellikle basit ve inkomplettir. Bagparmagi da
icine alir ve bagparmak diger parmaklarla birlikte ay-
n1 diizlemde bulunur. Sag taraf sol taraftan daha sik
tutulur ve erkeklerde 1.6 kat daha sik goriiliir."

Dis kaynakli literatiirde sik bildirilmekle birlikte
iilkemizde su ana kadar ii¢ olgu bildirilmistir. Bunlar-
dan ikisinde izole pektoralis major kas yoklugu var-
ken, digerinde el anomalileri de vardi."**

Bu calismada el fonksiyonlarinda azalmayla bir-
likte kozmetik goriiniimde bozukluk yakinmasi olan
Poland sendromlu iki olgu incelendi.

Olgu sunumu

Olgu I - Yedi yasinda bir kiz ¢cocugu, sol el par-
maklarinda yapisiklik ve elin digerinden kiiciik olma-
st sikayetiyle bagvurdu. Ailesi, cocugun sol elini dige-
rine gore daha az kullandigini ve genellikle saklama
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egiliminde oldugunu belirtti. Yapilan fizik muayene-
de palpasyonla ve inspeksiyonla pektoralis major ve
mindr yokluguyla birlikte elde daha belirgin olmak iize-
re ayni taraf iist ekstremitede hipoplazi; 2.5 cm kisa-
lik; 2, 3 ve 4. parmaklar arasinda basit komplet sin-
daktili ve brakidaktili vardi (Sekil 1a ve 1b). Radyo-
lojik incelemede 2 ve 3. parmaklarin orta falanksla-
rinda aplazi, 4 ve 5. parmaklarin orta falankslarinda
hipolazi goriildii (Sekil 1c). El fonksiyonu, dzellikle
pinch ve siki kavrama giicii karsi ele goére oldukca
azdi. Omuz adduksiyonunda fonksiyonlarint boz-
mayan minimal azalma vardi. Ailenin esas yakinma-
s1 gdgsiin sol tarafinda zayiflik, elin kiigiik ve par-
maklarin yapisik olmasiydi. Sindaktili cerrahi olarak
acildi. Postoperatif kozmetik goriiniimde ve el fonk-
siyonlarinda kismi diizelme oldu.

Olgu II - On sekiz yaginda erkek hasta parmak-
larinda yapisiklik yakinmasiyla poliklinigimize bag-
vurdu. Yapilan fizik muayenede inspeksiyon ve pal-
pasyonla pektoralis major ve minor kasinin bulun-

madig1, gogiis sol tarafinda killanmanin kars1 tarafa
gore daha az oldugu, sol kolun ve elin hipoplazik ol-
dugu; 2, 3 ve 4. parmaklar arasinda basit komplet ve
4 ve 5. parmaklar arasinda basit inkomplet sindakti-
li oldugu goriildii. Sol kolda 3.5 cm kisalik gozlendi
(Sekil 2a ve 2b). Radyografik incelemede 2 ve 3. par-
mak orta falankslarda aplazi; 4 ve 5. parmak orta fa-
lankslarinda hipoplazi vardr (Sekil 2c). Omuz ad-
duksiyon giicii kars1 tarafa gore azalmakla birlikte
fonksiyonlarini etkilemiyordu. Ancak el fonksiyon-
lar1 birinci olguda oldugu gibi hipoplazi ve sindakti-
li nedeniyle bozuktu. Hasta 6nerilen ameliyat: kabul
etmedi.

Tartisma

Pektoralis major kasmnin sternokostal baginin yok-
lugu sik rastlanan bir konjenital kas anomalisidir. Bu
duruma degisik el anomalilerinin eslik etmesi Poland
sendromu seklinde tanimlanir. Pektoral kas yoklugu
insidanst 10.000 ile 100.000 canli dogumdan bir ol-
gu olarak bildirilmistir.” Izole pektoral kas yoklugu-
nun ayrt bir antite mi, yoksa Poland sendromunun
benzer patogenezi olan degisik ve hafif bir formu mu
oldugu konusunda literatiirde goriis birligi bulunma-
maktadir."*** Poland sendromunda oldugu gibi, izo-
le kas yokluguyla birlikte akut 16semi ve tek tarafli
bobrek yoklugu goriilen olgularin bildirilmesi ayni
patolojinin degisik formlar1 oldugu goriisiinii destek-
lemektedir."

Bu sendromun patogenezi bilinmemekle birlikte,
intrauterin yedinci veya sekizinci haftadaki embri-
yogenetik defektlerle ortaya ¢iktigi ileri siiriilmiis ve
hem ekstrensik hem de intrinsik faktorler belirtil-

Sekil 1. Pektoral kas yoklugu olan birinci olgunun (a) énden gériinimdi, (b) ellerin operasyon sonrasi 6nden gérinimd,

(c) el ve el-bileginin A-P grafisi.
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mistir.”” Hastaligin kaliimsal olmamasina ragmen
ailevi tutulum olan olgular da bildirilmistir. Darian
ve ark.'"” ayn aileden ticii kadin ikisi erkek beg olgu
bildirmiglerdir. Olgularimizin dykiisiinde ailelerinde
ve bilinen yakin akrabalarinda benzer anomali yoktu.

Literatiirde sag tarafin sol taraftan daha sik tutul-
dugu bildirilmigtir."*"” Bilateral tutulum nadirdir.
Ulkemizde bildirilen ii¢ olguda da tutulum sag taraf-
tadir. Ancak iki olgumuzda da sol taraf tutulmustu.

Poland sendromuna eglik eden bazi hastaliklar
arasinda Moebius sendromu, myastenia gravis, akut
lenfoblastik 16semi, kronik graniilositik 16semi,
Parry Romberg sendromu, biiylime hormonu eksik-
ligi, plevranin benign fibromas: ve liomyosarkom
bildirilmistir.""*"" Olgularimizda bu hastaliklar veya
sendromlarla ilgili bulgulara rastlanmadi.

Pektoralis majoér kast omzun primer adduktoru-
dur ve sekonder olarak internal rotator gérevi yapar.
Omuz pozisyonuna gore fleksiyon ve ekstansiyona

da yardim eder. Pektoral kas yoklugu olan olgularda
omuz i¢ rotasyonunda kuvvetsizlik olacagi belirtil-
mistir.”! Ancak bir¢ok yazar bunu gozlemlememis-
tir.?*** reland ve ark."" dominant taraflar1 etkilen-
mis bir profesyonel beyzbol oyuncusu ve bir eskrim-
ci bildirmiglerdir. Mysnyk ve Johnson" iki profesyo-
nel giires¢i lizerinde Cybex dinamometresi ile yap-
tiklar1 dlgtimde %20 (dominant tarafi tutulan olgu)
ve %29 horizontal adduksiiyon kaybi saptamislar; an-
cak internal rotasyonda etkilenen tarafla kars: taraf
arasinda fark bulamamislardir. Pektoral kas yoklu-
gunun sadece goriilebilir bir anomali oldugu ve
fonksiyonel bozukluk yapmasinin olasi olmadig1 so-
nucuna varmislardir. Ulkemizde de Karahan ve
ark.” Tiirk Milli Takimi se¢melerine katilmig bir yii-
ziicti bildirmiglerdir. Yorgancigil ve ark.” da fonksi-
yonel kusur gozlemedikleri bir olgu bildirmislerdir.
Olgularimizda omuz adduksiiyon ve i¢ rotasyon gii-
cii, diger omuzla karsilastirildiginda azalmisti; an-
cak fonksiyonlarin etkilemiyordu. Bununla birlikte,
hipoplazi ve sindaktili nedeniyle iki olgunun da el
fonksiyonlari, dzellikle de pinch ve siki1 kavrama fonk-
siyonu azalmust1. Birinci olguda sindaktilinin agilma-
styla el fonksiyon kapasitesinde artma gozlendi. ikin-
ci olgu ameliyati kabul etmedi. Bizim goriisiimiize
gore de, foksiyonel bozuklugu belirleyen pektoral
kasin yoklugu degil, eslik eden el deformitelerinin
tiirli ve siddetidir. El fonksiyonlarinin ve kozmetik go-
riiniimiin diizeltilmesi i¢in sindaktili gibi diizeltilebilir
deformiteler uygun yaglarda tedavi edilmelidir. Ireland
ve ark."" cerrahi tedaviye bir yaginda baglanmasini ve
cocuk okul ¢agina gelene kadar cerrahi prosediirlerin
tamamlanmasi gerektigini belirtmiglerdir.

Sekil 2. Pektoral kas yoklugu olan ikinci olgunun (a) 6nden gorinimd, (b) ellerin 6nden gérinimd, (c) el ve el-bileginin

A-P grafisi.
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Pektoral kas yoklugunda, hastalarda goriilen ya-
kinmalardan biri de gogiis duvarindaki deformiteye
bagl kotii goriinimdiir. Anderl ve Kerschboumer!”
latissimus dorsi kas transferi ile iki olgunun gogiis
duvarr deformitesini diizeltip 13 ve 10 yillik takiple-
rinde iyi sonug almiglardir. Marks ve ark.” gogiis de-
formitesi olan sekiz olgunun ikisine silikon implant,
ticiine ipsilateral pedikiillii latissimus dorsi kas flebi
transferi, geri kalan ii¢ hastaya latissimus dorsi kas
flebiyle sarilmis silikon implant uygulamislardir. Sa-
dece latissimus dorsi flebi ugulanan hastalarda belir-
gin atrofi goriilmiis ve bu hastalarin birine daha son-
ra flep altina silikon implant yerlestirilmistir. Silikon
implantla birlikte latissimus dorsi kas flebi transfer
edilen hastalarin kozmetik goriiniimiinde daha iyi
diizelme saglanacagi bildirilmigtir.”
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