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ÖZET 

Poland sendromu, pektoralis major kasının kısmen 
veya tamamen yokluğu ile karakterize nadir 
görülen bir sendromdur. Ortalama 30.000 canlı 
doğumda bir sıklıkta görülmektedir. Aynı aileden 
tanımlanan olgular olması nedeni ile otozomal 
dominant geçiş düşünülse bile çoğu olgu 
sporadiktir. Erkek cinsiyette daha sık görülür. 
Daha önceki yıllarda kozmetik problemler 
nedeniyle adölesan ve erişkin dönemde doktor 
başvuruları görülmekteydi. Bu sendromun artık 
daha iyi biliniyor olması nedeni ile tanısı çocukluk 
döneminde konmaktadır. Erişkin dönemde doktor 
başvurusunun olmaması nedeni ile tanısı geç fark 
edilen ve akciğer kanserinin eşlik ettiği nadir 
görülen konjenital bir hastalık olan Poland 
sendromunu sunmayı uygun bulduk. 

 
 

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. 
 
 
 
 

 

GİRİŞ 

1841 yılında bildirdiği bir olgu nedeniyle Sir 
Alfred Poland’tan adını almış olan Poland 
Sendromu nadir gözlenen konjenital bir 
sendromdur. Poland Sendromunun insidansı 
1/7000 ile 1/100000 arasındadır. Genellikle 
meme veya meme başının yokluğu, hipop-
lazisi, cilt altı yağ dokusunun azlığı, pektoralis 
major kasının kısmen veya tamamen yokluğu, 

pektoralis minor kasının yokluğu, pektoral ve 
aksiller kıllanmanın olmaması, kaburgaların 
değişen oranlarda yokluğu ve el anomalileri ile 
karakterizedir (1). Yaklaşık 30.000 canlı 
doğumdan birinde meydana gelen bu defekt 
asıl olarak tek taraflı ve genellikle sağdadır. 
Sendrom, 3:1 oranında erkeklerde daha fazla 
görülmektedir (2). İleri yaşta pektoralis major 
kasının yokluğunun tespit edilmesi ve buna 
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eşlik eden akciğer kanserinin olması nedeni ile 
olgumuzu sunmayı uygun bulduk.  

OLGU  

55 yaşında bayan hasta yaklaşık son 15 gündür 
artan nefes darlığı yakınması ile polikliniği-
mize başvurdu. Özgeçmişinde 35 paket-yıl 
sigara öyküsü ve hipertansiyonu mevcuttu. 
Fizik muayenesinde sağ memesinin olmadığı, 
dinlemekle sol akciğer orta ve altta solunum 
seslerinin azaldığı saptandı. Laboratuvar bul-
gularında Wbc:10900 Hb: 16.3 Htc:51 plt: 
351000, biyokimya değerleri normal sınırlarda 
idi. Oda havası kan gazında Ph: 7,42 p02: 65 
mmHg, PCO2: 42 mmHg, HCO3: 27 mmHg , 
saturasyon %92 idi. Posterior anterior (PA) 
akciğer grafisinde sol akciğerde 1. ön kottan 
itibaren sinüsü kapatan, diyafragma sınırlarını 
silen homojen dansite artımı izlendi (Resim 1). 
Solunum fonksiyon testinde FEV1%72 FVC: % 
75 FEV1/FVC: %70 olarak saptandı. Toraks 
bilgisayarlı tomografisinde (BT) sağ pektoral 
kas ve meme dokusu sol ile karşılaştırıl-
dığında agenezi gösterdiği, sol akciğer üst lob 
hilusunu saran, üst lob bronşunu oblitere 
eden ve üst lobda atelektazi oluşturan malign 
karakterde yumuşak doku kitlesi ve solda 
masif plevral effüzyon, paraaortik yerleşimli 
pake halinde 58x38mm çapında lenfadenopati 
(LAP) ve aortikopulmoner pencere düzeyinde 
de en büyüğü 21mm ölçülen retrokaval, para-
trakeal ve subkarinal LAP izlendi (Resim 2). 
Eşlik edebilecek iskelet sistemi anomalisi 
açısından el – bilek grafisi çekildi ve normal 
olarak tespit edildi (Resim 3). Hastaya tanı 
amaçlı plevral biyopsi yapıldı. Biyopsinin 
patoloji sonucu küçük hücreli akciğer 
karsinom metastazı olarak yorumlandı. Biyopsi 
materyalinde izlenen tümör hücreleri; 
immünhistokimyasal yöntemle uygulanan 
boyamalarda sinaptofizin (+), CD56 (+) ve 
CD45 (-) olarak geldi. Hastaya dört kür 
cisplatin 75 mg /m2 (21 günde bir ) ve 
etoposid 100 mg /m2/gün (21 günde 1. 2. ve 
3. günler) tedavisi uygulandı. Dört kür sonrası 
yanıt değerlendirilmesinde kısmı regresyon 
saptandı (Resim 4a, 4b). Olgumuzu pektoralis 
major kasının hipoplazisi ve buna eşlik eden 

akciğer kanserinin olması nedeniyle sunmayı 
uygun gördük.  

 

Resim 1. sol akciğerde 1. ön kottan itibaren sinüsü 
kapatan, diyafragma sınırlarını silen 
homojen dansite artımı. 

 

 

Resim 2. Sağ pektoral kas ve meme dokusunda 
agenezi, sol akciğer üst lob bronşunu 
oblitere eden malign karakterde yumu-
şak doku kitlesi ve solda masif plevral 
effüzyon, paraaortik yerleşimli pake 
halinde 58x38mm çapında lenfadenopati 
(LAP) ve aortikopulmoner pencere 
düzeyinde de en büyüğü 21mm ölçülen 
retrokaval, paratrakeal ve subkarinal LAP  
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Resim 3. Normal el-bilek grafisi 

TARTIŞMA  

Literatürde tanımlanmış Poland Sendromlu 
olguların çoğu sporadiktir. Otozomal dominant 

geçiş nadir olgularda gösterilmiştir (3). Bazı 
yayınlarda ise, aynı ailede birden fazla Poland 
Sendromlu hasta görülmesi ile bu sendromun 
ailevi formu tanımlanmıştır (4). Bizim olgu-
muzun ailesinde akraba evliliği yoktu ve ailede 
Poland Sendromlu başka bir olguya rastlanıl-
madı. Ailesel birliktelik oldukça nadirdir ve % 
1’in altındadır. Sporadik olgularda erkek 
baskınlığı ve sağ tarafın etkilenme sıklığı fazla 
iken, ailesel olgularda erkek kadın oranı ve 
sağ sol etkilenme oranı hemen hemen eşittir 
(1,2).  

Bir hipoteze göre, intrauterin dönemde pek-
toralis major kasının azalmış kanlanmasına 
bağlı olarak geliştiği düşünülen Poland Sen-
dromunda aynı taraf kol ve el kaslarının 
kanlanmasının da azalması durumunda, o 
taraf kaslarda hipoplazi, kemiklerde sinbraki-
daktili hatta daha ciddi vakalarda radius kemik 
yokluğu ve fokomeliye kadar giden gelişim 
kusurları izlenebilmektedir (1,5). Ayrıca Poland 
Sendromlu olguların bir kısmına meme başı 
anomalileri (hipoplazi, aplazi veya içe dönük 
meme başı), aynı taraf kolda hipoplazik radius 
ve/veya ulna, oligodaktili, kosta yokluğu gibi 
iskelet sistemi anomalileri eşlik edebilmek-
tedir (3,5,6). Bizim olgumuzda ise iskelet 
sistemi anomalilerine rastlanılmadı.   

 

 

    

Resim 4 a, b. Kemoterapi sonrası çekilen Toraks BT’de kısmı regresyon 
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Literatürde spirometre ile belirlenen solunum 
fonksiyon bozukluğu olan Poland Sendromu 
olguları yoktur. Deniz ve ark. (7), 20 yaşında 
erişkin yaşta tanı konan olgularının spirometre 
sonuçlarını normal sınırlar içinde bulmuşlardır. 
Göcmen ve ark. (8), iki Poland olgularının 
birinde normal spirometre bulguları bulurken, 
iki kostasında anomali ve sağ hemitoraksta 
belirgin volüm kaybı gözlenen diğer vakala-
rında hafif restriktif solunum fonksiyon bozuk-
luğu bulmuşlardır. Poland Sendromu özellikle-
rinin şiddeti ve yaygınlığı kişiden kişiye 
değişmektedir. Olgumuzun ise daha önceki 
yıllarda kozmetik problemler nedeniyle adöle-
san ve erişkin dönemde doktor başvuruları 
olmamıştır. Hem bu nedenle hem de sendro-
mun o dönemde iyi bilinmiyor olması nedeni 
ile tanısı çocukluk döneminde tespit edilme-
miştir. Sigara içme öyküsü bulunan olgumu-
zun solunum fonksiyon testinde obstrüktif 
solunum bozukluğu saptandı . 

Poland Sendromunda en sık karşılaşılan göğüs 
deformitesi; hipoplazik ve deforme kaburga-
ların neden olduğu tek taraflı hafif torasik 
depresyondur (3,9). Bunun yanında pektus 
ekskavatum, skolyoz ve eleve skapula, omuz 
protraksiyonu gibi torakal anormallikler de 
rapor edilmiştir (10,11,12). Olgumuzda ise 

literatürle uyumlu olarak hafif omuz protrak-
siyonu, hafif omuz eşitsizliği olduğu gözlendi. 

Literatürde Poland sendromuna tümörlerin 
eşlik ettiği bilinmektedir. Erişkin dönemde 
özellikle hipoplazik memede karsinomlar 
başta olmak üzere çeşitli malignitelerin eşlik 
edebileceği bildirilmiştir (13). Gastrik karsi-
nom, akciğer tümörleri ve intrakraniyal solid 
tümörlerle birlikteliği gösterilmiştir (14,15,16). 
Lösemi ile birlikteliğinin gösterildiği yayınlar 
da vardır (17). Poland Sendromlu hastaların 
lenfoproliferatif veya hematolojik malignitelere 
yatkın olduğu öne sürülmüştür (18).Abdominal 
bölgenin leyomiyosarkomasını (19), plevranın 
benign fibromasını (20), mediastenin nörob-
lastomasını (21), böbreğin Wilm’s tümörünü 
(22) içeren solid tümörlerin bu sendromla 
birlikteliği bildirilmiştir. Bütün bu birliktelikler 
bir şans olabilir. Biliyoruz ki sigara içenlerde 
akciğer kanseri sık görülmektedir. Olgumuzun 
özgeçmişinde 35 paket-yıl sigara içme öyküsü 
olduğunu göz önünde bulunduracak olursak 
Poland Sendromu ile olgumuzdaki kanser 
arasındaki bağlantının zayıf olduğunu düşün-
mekteyiz.  

Nadir görülen bir hastalık olan Poland Sendro-
muna, bizim olgumuzda olduğu gibi akciğer 
kanseri gibi tümörlerin eşlik edebileceği 
vurgulanmak istenmiştir. 
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