Hafif form Poland sendromu: Bir olgu sunumu
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Oz

Poland Sendromu, tek tarafli pektoralis major kasmin sternokostal parcasinin yoklugu, ayni taraf
hemitoraksta kosta anomalileri ve list ekstremite anomalileri ile karakterize konjenital bir sendromdur.
Olgumuz, yirmi dort yasinda erkek hastaydi. Sag kolda hafif kas giigstizligli sikayeti nedeniyle yapilan
muayenesinde inspeksiyonda sag hemitoraksta hafif ¢okiikliik, ipsilateral alopesi goriildii. Palpasyonda sag
major pektoral kasin olmadigr anlasildi. Nadir goriilen hafif form poland sendromlu olguyu, litaretiir
uygunlugu agisindan sunmay1 amacladik.
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Absract:

Poland Syndrome is a congenital syndrome, characterized by the unilateral absence of pectoralis major
muscle's sternocostal part, costa anomalies in ipsilateral hemithorax and upper extremity anomalies. Our
case is a male patient at the age of 24, and in his examination performed due to myasthenia at his right arm, it
was seen a slight trough at right hemithorax, ipsilateral alopecia and the absence of right pectoralis major
muscle in palpation. We aimed at presenting this case on the basis of it to have mild form of Poland syndrome
and its compliance to the literature.
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Giris Olgu
Poland Sendromu, tek tarafli pektoralis major  Yirmi dort yasinda erkek hastanin sag kolda hafifkas
kasinin sternokostal parcasinin yoklugu, ayni taraf ~ giigstizligl sikayeti sonrasi yapilan solunum sistemi
hemitoraksta kosta anomalileri ve iist ekstermite =~ muayanesinde inspeksiyonda sag hemitoraksta hafif
anomalileri ile karakterize konjenital bir  ¢okiikliik, ipsilateral alopesi goriildii (Resim 1a).
sendromdur. Alfred Poland tarafindan 1841 Palpasyonda sag major pektoral kasin olmadigi tesbit
yilinda tammmlanmistir (1). Insidanst 1/7000- edildi. Oskiiltasyon ve perkiisyon muayeneleri
100000 olup, erkeklerde daha sik rastlanmaktadir ~ normaldi. Postero-anterior akciger grafisinde kosta
(2-4). Sag kolda hafif kas giicsiizliigii disinda anomalisi goriilmedi (Resim 1b). Manyetik rezonans
herhangi bir sikayeti olmayan hafif form poland degerlendirmede sagda major pektoral kas agenezisi
sendromlu olguyu litaretiir uygunlugu acisindan ~ ve mindr pektoral kasta minimal hipertrofi tesbit
sunmay1 amagladik. edildi (Resim 2a). Kontrastli ¢ekilen bilgisayarli
toraks tomografisinde major vaskiiler bir anomali
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saptanmadi, kemik yapilar normaldi. Sag
hemitoraksin sola gore kii¢iik oldugu goriildi
(Resim 2b). Yapilan solunum fonksiyon testi
degerleri normaldi. Kardiyak degerlendirmede
elektrokardiyografik ve ekokardiyografik bir
patoloji tesbit edilmedi.

Tartisma

Poland sendromu 'pektoralis major kasinin
sternokostal parcasinin yoklugu' ile karakterize bir
konjenital sendromdur (1). Major pektoral kas
yoklugu ile birlikte ayn1 tarafta pektoralis minor
kasinin yoklugu, meme dokusunun gelismemesi,
aksillada alopesi, 2. ile 5. arasindaki kostalarin
olmamasi, latissimus dorsi, serratus anterior ve
eksternal oblik kaslarinin gelismemis olmasi gibi
ilave bulgular eklenebilir. Aymi taraftaki {ist
ekstremitede sindaktili ve brakidaktili gibi
anomaliler olgularin %13-56'sinda degisik
agirhiklarda ana bulguya eslik eder. Meme
anomalisi basit meme hipoplazisinden meme
yokluguna kadar farkli yelpazede olabilir (2),(4-
6). Olgumuzda sadece sag major pektoral kas
yoklugu ve minimal mindr pektoral kas
hipertrofisi tesbit edildi.

Poland sendromunun insidansi, 1/7000 ile
1/100000 arasinda bildirilmektedir (2-4).
Erkeklerde kadinlara gore 2-3 kat daha fazladir.
Erkeklerdeki tek tarafli deformite gogiis sag
tarafinda sola oranla 2 kat daha sik goriilmektedir
(2). Olgumuz, litaretiirle uyumlu olarak erkek
olup, olgumuzun patolojisi sag taraftaydi.

Poland sendromunun patofizyolojisi ile ilgili en
cok kabul goéren hipoteze gore, intrauterin
donemde st ekstremiteler gebeligin altinci-
yedinci haftalarinda goégiis duvarindan
tomurcuklanirken degisik teratojenik faktorlerin
etkisiyle olusan mutasyonlar sonucu brakiosefalik
arteryel yapilarda malformasyon ya da spazm
geliserek kan akimi azalir. Subklavian arter kan
akiminin bozulmasi {ist ekstremite zedelenmesine,

internal torasik arterin etkilenmesi pektoralis major
kasi, meme ve diger toraks duvari yapilariin
zedelenmesine yol ag¢tigi bildirilmistir (2,3) .
Literatiirde ailevi olgular ¢ok nadir bildirilmis
olmakla birlikte “gecikmis dominant germ hiicresi
mutasyonu” da tizerinde tartisilan bir diger iddiadir
(2).

Hastada var olan tim deformite ve eksiklikler
tanimlandiktan sonra klinik tablonun agirlig:
degerlendirilmelidir. Bu noktada sendrom hafif ve
agir form seklinde siniflandirilabilir. Poland
sendromunun temel bulgusu olan “pektoralis major
kasinin sternokostal boliimiiniin yoklugu™na eslik
eden meme hipoplazisi ve meme ucu asimetrisi gibi
giinliik aktiviteleri ve spor yapmay1 kisitlamayan
deformiteler “Hafif Form” olarak degerlendirilir.
Buna karsin, giinliik aktivitelerde kisitlama yaratan
kostal, sternal ve muskiiler eksikliklerin; {ist
ekstremitenin kisitlayict kas ve iskelet sistemi
anomalilerinin temel bulguya eslik ettigi olgular
“Agir Form” olarak degerlendirilir (2,3).
Sundugumuz olgu, ginlik aktivitelerini
kisitlamayan, agir egzersiz yapmakta zorlanan 'hafif
form'bir olguydu.

Poland sendromu, fiziki muayene ile tani
konulabilecek bir hastalik olup, ek anomaliler
acisindan ileri laboratuvar ve radyolojik incelemeler
yapilmalidir. Gogiis deformiteli hastanin
degerlendirilmesi yapildiginda pektus deformiteleri
yaninda Poland Sendromu akilda tutulmalidir.
Gerekli hallerde kozmetik amagla ya da fonksiyonel
rahatsizliklar1 diizeltmek amaciyla cerrahi
uygulamalar diistintilmelidir.
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Resim 1. a: Hastanin inspeksiyonu b: Akciger grafisi
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