izmir Gogiis Hastanesi Dergisi, Cilt XXIX Say1 1, 2015

Godiis Hastaliklari, izmir, Tiirkiye

Key words: Poland syndrome, lung cancer

Gelis tarihi: 14 /02 /2014

POLAND SENDROMU VE AKCIGER KANSERI
BIRLIKTELIGI: OLGU SUNUMU

POLAND SYNDROME AND LUNG CANCER: A CASE REPORT

Ceyda ANAR, Derya KOCAKUSAK, Erdem YALCINKAYA, Filiz GULDAVAL,
ipek UNSAL, Hiiseyin HALILCOLAR

Dr. Suat Seren Gogiis Hastaliklar ve Gogiis Cerrahisi EGitim Arastirma Hastanesi,

Anahtar sozciikler: Poland sendromu, akciger kanseri

~

Kabul tarihi: 02 / 06 / 2014

OZET

Poland sendromu, pektoralis major kasiin kismen
veya tamamen yoklugu ile karakterize nadir
gortilen bir sendromdur. Ortalama 30.000 canl
dogumda bir siklikta goriilmektedir. Aym aileden
tarumlanan olgular olmas: nedeni ile otozomal
dominant gecis dustintilse bile cogu olgu
sporadiktir. Erkek cinsiyette daha sik gorulir.
Daha onceki yillarda kozmetik problemler
nedeniyle adodlesan ve eriskin dénemde doktor
basvurulan gériilmekteydi. Bu sendromun artik
daha iyi biliniyor olmast nedeni ile tarst cocukluk
doneminde konmaktadwr. Eriskin dénemde doktor
basvurusunun olmamast nedeni ile tarust geg fark
edilen ve akciger kanserinin eslik ettiGi nadir
gorulen konjenital bir hastallk olan Poland
sendromunu sunmayt uygun bulduk.

GIRIS

1841 yilinda bildirdigi bir olgu nedeniyle Sir
Alfred Poland'tan adimi almis olan Poland
Sendromu nadir go6zlenen Kkonjenital bir
sendromdur. Poland Sendromunun insidansi
1/7000 ile 1/100000 arasindadir. Genellikle
meme veya meme basmin yoklugu, hipop-
lazisi, cilt alti yag dokusunun azhgi, pektoralis
major kasiin kismen veya tamamen yoklugu,

SUMMARY

Poland syndrome is a rare genetic disorder
characterized by a partial or total absence of the
pectoralis major muscle. It seens per 30.000 birth.
Despite its heredity seems like otosomal dominant
therefore a few cases have been diagnosed in the
same families, generally it seems sporadically. It
seems more in male. Recent years adolescent and
adult patients have resorted to a physician because
of the cosmetic problems. This syndrome can be
diagnosed in childhood easily due to known more.
We presented a Poland syndrome that is rare
congenital disorder accompaying lung which
cancer, is recognized late diagnosis due to the lack
of application to a doctor in adulthood.

pektoralis minor kasinin yoklugu, pektoral ve
aksiller Kkillanmanin olmamasi, kaburgalarin
degdisen oranlarda yoklugu ve el anomalileri ile
karakterizedir (1). Yaklasik 30.000 canl
dogumdan birinde meydana gelen bu defekt
asil olarak tek tarafli ve genellikle sagdadir.
Sendrom, 3:1 oraninda erkeklerde daha fazla
goriilmektedir (2). ileri yasta pektoralis major
kasinin yoklugunun tespit edilmesi ve buna
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eslik eden akciger kanserinin olmasi nedeni ile
olgumuzu sunmayi uygun bulduk.

OLGU

55 yasinda bayan hasta yaklasik son 15 gundiir
artan nefes darli@i yakinmasi ile poliklinigi-
mize basvurdu. Ozgecmisinde 35 paket-yil
sigara Oykusii ve hipertansiyonu mevcuttu.
Fizik muayenesinde sagd memesinin olmadiq,
dinlemekle sol akciger orta ve altta solunum
seslerinin azaldigi saptandi. Laboratuvar bul-
gularinda Wbc:10900 Hb: 16.3 Htc:51 plt:
351000, biyokimya degerleri normal sinirlarda
idi. Oda havas! kan gazinda Ph: 7,42 p02: 65
mmHg, PCO2: 42 mmHg, HCO3: 27 mmHg ,
saturasyon %92 idi. Posterior anterior (PA)
akciger grafisinde sol akcigerde 1. 6n kottan
itibaren siniisii kapatan, diyafragma sinirlarini
silen homaojen dansite artimi izlendi (Resim 1).
Solunum fonksiyon testinde FEV1%72 FVC: %
75 FEV1/FVC: %70 olarak saptandi. Toraks
bilgisayarli tomografisinde (BT) sag pektoral
kas ve meme dokusu sol ile Kkarsilastiril-
didinda agenezi gosterdigi, sol akciger tist lob
hilusunu saran, ust lob bronsunu oblitere
eden ve ust lobda atelektazi olusturan malign
karakterde yumusak doku Kitlesi ve solda
masif plevral efflizyon, paraaortik yerlesimli
pake halinde 58x38mm capinda lenfadenopati
(LAP) ve aortikopulmoner pencere duzeyinde
de en buyiigi 21mm OJlgulen retrokaval, para-
trakeal ve subkarinal LAP izlendi (Resim 2).
Eslik edebilecek iskelet sistemi anomalisi
acisindan el - bilek grafisi ¢ekildi ve normal
olarak tespit edildi (Resim 3). Hastaya tam
amach plevral biyopsi yapildi. Biyopsinin
patoloji sonucu kiigiik  hiicreli  akciger
karsinom metastazi olarak yorumlandi. Biyopsi
materyalinde izlenen tumor  hicreleri;
immiinhistokimyasal = yOntemle uygulanan
boyamalarda sinaptofizin (+), CD56 (+) ve
CD45 (-) olarak geldi. Hastaya dort Kiir
cisplatin 75 mg /m2 (21 gunde bir ) ve
etoposid 100 mg /m2/gun (21 giinde 1. 2. ve
3. giinler) tedavisi uygulandi. Dort kiir sonrasi
yanit degderlendirilmesinde Kkismi regresyon
saptandi (Resim 4a, 4b). Olgumuzu pektoralis
major kasinin hipoplazisi ve buna eslik eden

akcider kanserinin olmasi nedeniyle sunmayi
uygun gorduk.

Resim 1. sol akcigerde 1. 6n Kkottan itibaren sintsii
kapatan, diyafragma siirlarini silen
homojen dansite artimi.

Resim 2. Sag pektoral kas ve meme dokusunda
agenezi, sol akciger ust lob bronsunu
oblitere eden malign karakterde yumu-
sak doku Kitlesi ve solda masif plevral

effiizyon, paraaortik yerlesimli pake
halinde 58x38mm capinda lenfadenopati
(LAP) ve aortikopulmoner pencere
diizeyinde de en biiyiigi 21mm olgulen
retrokaval, paratrakeal ve subkarinal LAP
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Resim 3. Normal el-bilek grafisi

TARTISMA

Literatirde tanimlanmis Poland Sendromlu
olgularin cogu sporadiktir. Otozomal dominant

gecis nadir olgularda gosterilmistir (3). Bazi
yayinlarda ise, ayni ailede birden fazla Poland
Sendromlu hasta goriilmesi ile bu sendromun
ailevi formu tanimlanmustir (4). Bizim olgu-
muzun ailesinde akraba evliligi yoktu ve ailede
Poland Sendromlu baska bir olguya rastlanil-
madi. Ailesel birliktelik oldukc¢a nadirdir ve %
T'in altindadir. Sporadik olgularda erkek
baskinhdl ve sag tarafin etkilenme sikhigi fazla
iken, ailesel olgularda erkek kadin oram ve
sad sol etkilenme orani hemen hemen esittir
(1,2).

Bir hipoteze gore, intrauterin dénemde pek-
toralis major Kkasinin azalmis Kkanlanmasina
bagl olarak gelistigi disiinilen Poland Sen-
dromunda ayni taraf kol ve el kaslariin
kanlanmasmm da azalmasi durumunda, o
taraf kaslarda hipoplazi, kemiklerde sinbraki-
daktili hatta daha ciddi vakalarda radius kemik
yoklugu ve fokomeliye kadar giden gelisim
Kusurlari izlenebilmektedir (1,5). Ayrica Poland
Sendromlu olgularin bir kismima meme basi
anomalileri (hipoplazi, aplazi veya ice donuk
meme basgt), ayni taraf kolda hipoplazik radius
ve/veya ulna, oligodaktili, kosta yoklugu gibi
iskelet sistemi anomalileri eslik edebilmek-
tedir (3,5,6). Bizim olgumuzda ise iskelet
sistemi anomalilerine rastlaniimadi.

Resim 4 a, b. Kemoterapi sonrasi ¢ekilen Toraks BT'de kismi regresyon

39




POLAND SENDROMU VE AKCIGER KANSERI

Literatiirde spirometre ile belirlenen solunum
fonksiyon bozuklugu olan Poland Sendromu
olgular1 yoktur. Deniz ve ark. (7), 20 yasinda
erigkin yasta tani konan olgularinin spirometre
sonuglarini normal sinirlar i¢inde bulmuslardir.
Gocmen ve ark. (8), iki Poland olgularinin
birinde normal spirometre bulgular1 bulurken,
iki kostasinda anomali ve sag hemitoraksta
belirgin volim kaybi go6zlenen diger vakala-
rinda hafif restriktif solunum fonksiyon bozuk-
lugu bulmuslardir. Poland Sendromu 6zellikle-
rinin siddeti ve yayginh@ Kkisiden Kkisiye
degismektedir. Olgumuzun ise daha Onceki
yillarda kozmetik problemler nedeniyle addle-
san ve erigskin donemde doktor basvurulari
olmamistir. Hem bu nedenle hem de sendro-
mun o dénemde iyi bilinmiyor olmasi nedeni
ile tanisi ¢ocukluk déneminde tespit edilme-
mistir. Sigara igme Oykiisu bulunan olgumu-
zun solunum fonksiyon testinde obstruktif
solunum bozuklugu saptandi .

Poland Sendromunda en sik karsilasilan gogiis
deformitesi; hipoplazik ve deforme kaburga-
larin neden oldugu tek tarafli hafif torasik
depresyondur (3,9). Bunun yaninda pektus
ekskavatum, skolyoz ve eleve skapula, omuz
protraksiyonu gibi torakal anormallikler de
rapor edilmistir (10,11,12). Olgumuzda ise

literatiirle uyumlu olarak hafif omuz protrak-
siyonu, hafif omuz esitsizligi oldugu g6zlendi.

Literaturde Poland sendromuna tiimorlerin
eslik ettigi bilinmektedir. Eriskin ddnemde
Ozellikle hipoplazik memede karsinomlar
basta olmak uzere cesitli malignitelerin eslik
edebilecedi bildirilmistir (13). Gastrik karsi-
nom, akciger tumorleri ve intrakraniyal solid
timorlerle birlikteligi gosterilmistir (14,15,16).
Losemi ile birlikteliginin gosterildigi yaymlar
da vardir (17). Poland Sendromlu hastalarin
lenfoproliferatif veya hematolojik malignitelere
yatkin oldugu 6ne suriilmiistiir (18).Abdominal
bélgenin leyomiyosarkomasini (19), plevranin
benign fibromasini (20), mediastenin ndrob-
lastomasini (21), bobredin Wilm’'s tiimorinii
(22) iceren solid tiimorlerin bu sendromla
birlikteligi bildirilmistir. Bitin bu birliktelikler
bir sans olabilir. Biliyoruz Ki sigara icenlerde
akcider kanseri sik goriilmektedir. Olgumuzun
0zgecmisinde 35 paket-yil sigara icme Oykiisi
oldugunu g6z 6nunde bulunduracak olursak
Poland Sendromu ile olgumuzdaki kanser
arasindaki baglantinin zayif oldugunu dusun-
mekteyiz.

Nadir goriilen bir hastalik olan Poland Sendro-
muna, bizim olgumuzda oldugu gibi akciger
kanseri gibi tiimoérlerin eslik edebilecedi
vurgulanmak istenmistir.
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