ADU Tip Fakiiltesi Dergisi 2010, 11(1) : 39 - 42 Olgu Sunumu

HAFIF FORM BiR POLAND SENDROMU OLGUSU

Zafer BICAKCI'

OZET

Poland sendromu, baslica pektoralis major kasinin tek tarafli yoklugu, ipsilateral degisken derecelerde iist
ckstremite deformiteleri ve goglis 6n duvarmin gesitli malformasyonlari ile karakterize konjenital bir
sendromdur. Insidans1 yaklasik olarak 30.000 canli dogumda bir olan bu sendrom, erkeklerde kadinlara oranla
daha fazla goriiliir. Cogunlukla viicudun sag hemitoraksini tutar. Daha once bildirilen olgular saf Poland
sendromu olmayip, Poland sendromuna ilaveten genellikle farkli oranlarda baska organ anomalileri veya
tiimorlerle birlikte olan olgulardir. Biz, burada daha 6nce herhangi bir sikayeti ve hastaligi olmayan sag
hemitoraks't hipoplazik gériinen ve palpasyonla pektoral kas grubunun hipoplazisi saptanan, magnetik rezonans
gortintiileme(MRG)de ise sagda pektoral kas gruplari izlenemeyen diger organlarda anomalisi ve fonksiyon
bozuklugu olmayan 'hafif form Poland sendromu' tanisi konulan 13 yasindaki erkek hastay1 sunmay1 amagladik.
Anahtar sozciikler: Poland sendromu, pektoralis major yoklugu, hemitoraks hipoplazisi

A Mild Form Case of Poland Syndrome
SUMMARY
Poland syndrome is a congenital syndrome which is characterized by absence of unilateral pectoralis major
muscle, ipsilateral upper extremity deformations and several other anterior chest wall malformations. Its
incidence is approximately one in 30 000 delivery and males are affected more than females. Generally right
hemithorax affected. Previous reports of Poland syndrome were not pure syndrome, they were generally
associated with other organ abnormalities or tumors. We report here in a previously healthy 13 year-old male with
right hemithorax hypoplasia and absence of right pectoralis major muscle detected by palpation. Right pectoralis
muscles were not seen on his magnetic resonance imaging. He did not display any abnormality or dysfunction of
other organs. He was diagnosed as a mild form Poland syndrome.
Key words: Poland syndrome, absence of pectoralis major, hemithorax hypoplasia

Poland sendromu, baslica pektoralis major
kasinin tek tarafli yoklugu, ipsilateral degisken
derecelerde iist ekstremite deformiteleri ve gégiis 6n
duvarinin ¢esitli malformasyonlar1 ile karakterize
konjenital bir sendromdur. insidans: yaklasik olarak
30.000 canli dogumda bir olan bu sendrom, erkeklerde
kadinlara oranla daha fazla gorilir. Olgularin
cogunlugunda viicudun sag tarafinin sola gore daha
fazla tutuldugu bildirilmistir . Literatiirde bildirilen
olgular, Poland sendromuna ilaveten genellikle farkli
oranlarda bagka organ anomalileri veya tiimorlerle
birlikte olan olgulardir'™. Bu nedenle genellikle
cocukluk caginda ek anomalisi olan hastalara kolayca
tan1 konmakta, hafif olgular ise goézden
kacabilmektedir ‘. Literatiirde yalmz pektoralis major
kas anomalisi(yoklugu) olan bir olguya
rastlayamadik. Goriiniim bozuklugundan baska bir
organ anomalisi ve fonksiyonel bozuklugu olmayan,
az goriilen, hafif form bir Poland sendromu( izole
pektoralis major kas yoklugu) olgusunu sunmayi
amagcladik.

OLGU SUNUMU

Daha once herhangi bir sikayeti ve hastaligi
olmayan 13 yasindaki erkek hasta sag gogsiindeki
sekil bozuklugunu son 20 giin dnce fark etmis. Anne
babasi akraba olmayan bir ailenin iki ¢ocugundan
birincisi olarak, komplikasyonu olmayan bir

gebelikten sonra dogdugu, gebelikte herhangi bir ilag
veya kimyasal maddeye maruz kalmadigi 6grenildi.
Fakat dogum boyu, agirlik ve bas c¢evresi
o6grenilemedi. Ailede benzer fenotip veya
malformasyona sahip hastalar yoktu. Fizik
muayenede viicut agirhigr: 37,5 kg (%10), boyu:
146cm (%10-25), arteryel kan basincer 110/70 mmHg,
nabiz 70/dakika ritmik, viicut 1s1s1 36.5°C ve solunum
sayis1 14/dakika olarak &lgiildii. Onden bakildiginda
sag hemitoraks sol hemitoraksa gore belirgin sekilde
basikti (Resim 1). Palpasyonla pektoral kas grubunun
yoklugu saptandi. Akciger grafisi normaldi (Resim 2).

[ )

Resim 1. Sag pektoral kas bdlgesinde basiklik ve anterior
aksiler ¢izgi hipoplazisi.
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Magnetik rezonans goriintiileme (MRG) de ise sagda
pektoral kas gruplari izlenmemisti (Resim 3). Akciger
parankim ve vaskdiler yapilari normal olarak gozlendi.
Batin ve pelvik ultrasonografi (USG)'sinde patolojik
bulgu saptanmadi. Ust ekstremite ve karotis renkli
Doppler USG'de arteryel/venoz darlik ve yetmezlik
bulgusu saptanmadi. Diger sistem incelemelerinde bir
ozellik yoktu. Laboratuvar incelemeleri normaldi.

Resim 2. Normal goriiniimde PA akciger grafisi.

Resim 3. Aksiyel ve koronal T -T, agirlikli toraks MRG
kesitinde sag pektoralis major kas1 izlenmemektedir.

40

TARTISMA

Poland sendromu, pektoralis major kasinin
sternokostal boliimiiniin tek tarafli yoklugu ve ayni
taraftaki elin diger ele gore kiiciik olmasi, etkilenmis
gogiis duvari ve ipsilateral iist ekstremitenin kas,
kemik ve damar yapisinda g¢esitli deformite ve
malformasyonlara ilaveten kalp ve diger i¢ organ
malformasyonlarinin da birlikte bulunabildigi
sendrom seklinde tanimlanmustir'***,

Farkl: bildirilerde, Poland sendromu
insidansinin 1:7.000 ile 1:100.000 arasinda oldugu
bildirilmekle birlikte, genel olarak 30.000 canh
dogumda bir rastlandigi kabul edilir "**. Poland
sendomunun nedeni bilinmemektedir. Olgularin cogu
sporadiktir*’. Fakat az sayida da olsa ailevi olgular
bildirilmistir'™". Buna karsilik bir ¢alismada, tek
yumurta ikizlerinden birisinin Poland sendromu,
digerinin normal oldugu saptamis ve genetik gecisin
olmadigimn ileri siiriilmiistiir *. Hastamizin soy gegmisi
ayrmtili olarak incelendi ve ailenin diger bireylerinde
Poland sendromu bulgusuna rastlanmadi.

Nedeni aydinlatilmamis olmakla birlikte, bir
calismada Poland sendromlu olgularin %55,5in,
yine baska bir ¢alismada %60"inin erkek oldugu ve
genel olarak Poland sendromu erkeklerde kadinlara
oranla li¢ kat daha sik goriildiigii, viicudun sag
tarafinin sol taraftan {i¢ kez daha fazla etkilendigi
bildirilmistir "**”. Olgumuzun cinsiyeti erkekti ve
viicudun sag tarafi tutulmustu.

Bir bagka ¢aligmada ise Poland sendromu ve
dekstrokardi birlikteligini 16 bildiri tarayarak
incelenmis ve sol tarafi etkilenmis 26 hastanin
%?23'inde dekstrokardi bulundugunu, sag tarafi
etkilenmis 48 hastanin higbirinde bulunmadigini
saptamislardir. Poland sendromunda c¢ok yiiksek
oranda goriilmesi dekstrokardinin Poland
kompleksinin bir pargas:t olabilecegini
diisiindiirmektedir . Bizim olgumuzda da sag taraf
tutulmustu ve yapilan telekardiyografik,
ekokardiyografik ve MRG incelemelerde herhangi bir
kardiyak anomali veya izole dekstrokardi saptanmadi.

Poland sendromlu olgularin bir kisminda meme
bas1 anomalileri (hipoplazik veya yoklugu), ayni taraf
kolda hipoplazi ve aplazi, sindaktili, brakidaktili,
parmak veya kosta yoklugu gibi iskelet sistemi
anomalileri (vertebra, skapula, sternum ve ayak), kalp,
bobrek anomalileri veya Mobius sendromunun bir
pargasi olarak, pektoralis major anomalisine siklikla
degisik oranlarda eslik ettigi bildirilmektedir "*"'"*".
Anomalilerin klinik belirti veya bulgular1 kadar,
anatomik malformasyonun boyutu da anlamli bir
sekilde degisiklikler gosterir. Hastalarin hemen
hemen hepsinin pektoralis major kasinin sternokostal
bast kayiptir ve ¢ogu hastanin pektoralis mindr kasi
yoktur. Meme tutulum derecesi hafif hipomastia'dan
amastia'ya kadar degisir. Pek c¢ogunda tamamen
normal bir gogiis kafesi olmasina ragmen, kostalari
etilenen hastalarin cogunda go6giis kafesi iizerinde en



az bir ¢okiklik vardir. El tutulumu hastalarin
yarisindan daha fazlasinda yoktur *'*". Kardiak
inversiyon olmaksizin dekstrokardisi olan Poland
sendromlu hastalarmn orani yaklasik %6'dir . Buna
karsilik Poland sendromunun hafif formlar1 agir
formlarindan daha sik goriiliir ve seyrek olarak gézden
kagabilir. Bu nedenle bir memenin veya anterior
aksiler ¢izginin hipoplazisi bu sendromun tek belirtisi
olabilir’. Olgumuzun, sag tarafinda pektoralis major
kas1 yoktu ve anterior aksiler ¢izgisi hipoplazikti.
Hafif form Poland sendromu olarak kabul ettigimiz
olgumuzda ayni taraf kostalarda, elde, parmaklarda
veya diger organlarda herhangi bir anormallikler
yoktu ve meme basi normaldi.

Bu sendromun patofizyolojisi, halen tam olarak
aciklanamasa da, degisik varsayimlar ileri
strilmektedir. En ¢ok kabul goren hipoteze gore
intrauterin donemde st ekstremiteler gebeligin
altinci-yedinci haftalarinda gogilis duvarindan
tomurcuklanirken degisik teratojenik faktorlerin
etkisiyle olusan mutasyonlar sonucu brakiosefalik
arteryel yapilarda malformasyon ya da spazm
geliserek kan akimi azalir. Subklavian arter kan
akimimin bozulmas: iist ekstremite zedelenmesine,
internal torasik arterin etkilenmesi pektoralis major
kasi, meme ve diger toraks duvart yapilarinin
zedelenmesine yol actig1 bildirilmistir *'*". Baska bir
hipoteze gore ise intrauterin gelismenin 3. ve 4.
haftalarinda mezodermin lateral plak go¢iiniin
bozulmast nedeniyle parenkimal malformasyonlarin
olustugu bildirilmektedir *. Bizim olgumuzda
bilgisayarli toraks tomografisinde akciger parankim
ve vaskiiler yapilart normal olarak degerlendirildi. Bu
sonuclar Poland sendromunun etyopatogenezinde
damarsal nedenler disinda farkli faktorlerin de
bulundugunu diisiindiirmektedir. Hastamizda pektoral
kas yoklugu gii¢ kaybi ve fonksiyon bozukluguna yol
acmryordu.

Pubmed'e Poland sendromu ve tiimor seklinde
girildiginde 1982'den beri 36 makaleye
rastlanmaktadir. Bu makaleler, genellikle olgu
sunumlart seklinde olmakla birlikte bagta meme
tiimorleri olmak lizere gesitli organlarda degisik tiirde
timor olgularidir. Bu durum (Poland sendromu ve
timor birlikteligi), Poland sendromuyla toplumdaki
normal tiimor insidans'min tesadiifen birlikteligi mi
yoksa Poland sendromunun tiimélere predispozan bir
faktor mi oldugu tartisilmakla birlikte, Poland
sendromu olan hastalarda onkolojik agidan uyanik
olmak gerektigi belirtilmektedir’. Bu nedenle Poland
sendromu olan hastalarin onkolojik agidan yakin takip
edilmesi gerektigi kanaatindeyiz.

Sonug olarak literatiirde bildirilen olgular,
Poland sendromuna ilaveten genellikle farkli
oranlarda bagka organ anomalileri veya tiimorlerle
birlikte olan olgulardir. Bu nedenle genellikle
cocukluk ¢caginda ek anomalisi olan hastalara kolayca
tan1 konmakta, hafif olgular ise gdzden
kagabilmektedir. Gorliniim bozuklugundan baska bir

Bigakct

organ anomalisi ve fonksiyonel bozuklugu olmayan,
az goriilen, hafif form bir Poland sendromu( Izole
pektoralis major kas yoklugu) olgusunu sunulmustur.
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