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Poland Sendromu

Poland’s Syndrome

Ozet

Poland sendromu (PS) pektoralis major kasinin yoklugu ile karakterize nadir goriilen konjenital
bir sendromdur. Bununla birlikte, el ve diger organ anomalileride eslik edebilir. Genellikle sag
tarafi tutar. Biz sol tarafin tutuldugu iki PS olgusunu rapor ettik. Tanida fizik muayene bulgular:
ile akciger radyogrami ve bilgisayarl tomografi (BT) gibi radyolojik goriintiileme yontemleri
onemlidir. Tedavisinde konstriiktif cerrahi 6n plandadir. PS olan olgularda cerrahi 6ncesi gerekli
radyolojik ayrintilar1 tanimlamak i¢in ¢ok kesitli BT ile yapilan 3 boyutlu volume rendered
goriintiiler olduke¢a faydalidir.

Anahtar kelimeler: Poland sendromu, pektoral kas, bilgisayarli tomografi

Abstract

Poland’s syndrome (PS) is a rarely encountered congenital disorder that is characterised with
absence of pectoralis major muscle. However, hand and other organ anomalies may accompany
the syndrome. It is usually right sided. We report the left sided two PS cases. In diagnosis,
physical examination and radiological imaging findings such as chest radiography and computed
tomography (CT) are important. Constructive surgery is the prior approach for treatment of this
syndrome. 3 dimension volume rendered imaging features of multidetector CT give important
information about determining preopererative radiological details in the PS cases.

Key words: Poland’s syndrome, pectoral muscle, computed tomography

GIRIS

Poland sendromu (PS) pektoralis major ve mindr kaslarinin yoklugu, kostalarin
deforme olusu veya agenezisi, meme veya meme basinin yoklugu, aksiller
killanmanin olmamasi, cilt alt1 yag dokusunun yetersiz olusu ve sindaktili-
brakidaktili ile karakterize genellikle sporadik, nadiren de familial olabilen
nadir bir sendromdur (1, 2). Sag tarafin sola oranla ii¢ kat daha sik etkilendigi
ve erkeklerde daha sik goriilen bir anomalidir (3, 4). Tanida fizik muayene
bulgular1 ve radyolojik goriintiileme yontemleri énemlidir. Bu yazida sol
tarafin tutuldugu oldukga nadir goriilen iki PS olgusu literatiir bulgular1 ile
birlikte degerlendirildi.

OLGU 1:

16 yasindaki erkek hasta okstiriik ve balgam sikayeti ile hastanemize basvurdu.
Hasta ayni zamanda sol gogsiinde saga goére bir ¢okme oldugunu ifade
etmekteydi. Yapilan fizik muayenede inspeksiyonla sol hemitoraksin saga
gore daha basik oldugu, palpasyonla pektoral kaslarda defekt oldugu
diisiiniildii. Ayrica sol elde sindaktili mevcuttu. Diger fizik muayene bulgulari
ve laboratuar bulgular1 normal olarak degerlendirildi. Olgunun PA akciger
radyograminda sol hemitoraksta voliim artis1, radyolusensi (saydamlik) artisi
ve kalbin sag hemitoraksa yer degistirdigi saptandi (Resim 1). Bunun tizerine
alinan toraks BT incelemede, solda pektoral adalenin olmadigi, sol akcigerin
hipertrofik oldugu izlendi (Resim 2). Ayrica sag akciger apikal segmentte kistik
bronsektazi tespit edildi. PS diisiiniilen olgunun alinan el radyograminda
sindaktili ile uyumlu goriiniim izlendi. Batin ultrasonografisinde batin
organlarinda bir anomali saptanmadi. Rekonstriiktif bir cerrahi girigim
istemeyen olgumuz, kistik bronsektazisine yonelik medikal tedavi verildikten
sonra takibe alindu.
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OLGU 2:

20 yasindaki erkek hasta sol gogsiinde saga gore
cocuklugundan beri olan ¢dkme ve Oksiirlik
sikayetleri ile hastanemize basvurdu. Yapilan fizik
muayenede inspeksiyonla sol hemitoraksin saga gore
daha basik oldugu, palpasyonla pektoral kaslarda
defekt oldugu distiniildii Diger fizik muayene
bulgular1 ve laboratuar bulgular1 normal olarak
degerlendirildi. Olgunun PA akciger radyograminda
sol hemitoraksta radyolusensi ve voliim artis1 izlendi.
Bunun iizerine alinan toraks BT’ de, solda pektoral
kaslarin olmadigi, sol akcigerin hipertrofik oldugu
izlendi (Resim 3). Inceleme cok kesitli BT ( 16-
detektorlii, Toshiba- Aquillon,Tokyo, Japonya) ile
yapildi. 3 boyutlu (3B) volume rendered (VR)
goriintiilerde ise solda pektoral kaslarin yoklugu daha
detayli bir sekilde goriildii (Resim 4). Latissimus dorsi
ve serratus anterior kaslar1 normal olarak
degerlendirildi. Batin ultrasonografisinde batin

organlarinda bir anomali saptanmadi. Rekonstriktif

bir cerrahi girisim istemeyen olgumuz, Oksiiriik
sikayetine yonelik medikal tedavi verildikten sonra
takibe alind1.
TARTISMA
Poland nadir

sendromu goriilen  bir

anomaliler toplulugu olup, ipsilateral el ve toraks
sendromu olarak da tanimlanmaktadir. El bulgulari
olmadiginda parsiyel olarak adlandirilmaktadir.
Etiyolojisi tam olarak bilinmemekle birlikte herediter
olgular seklinde de goriilebilir (5). Cesitli nedenlere
bagh olarak intrauterin donemde kan dolasimindaki
bozulmanin ya da

baskinin sebep oldugu

Resim 1: PA akciger radyograminda sol hemitoraksta
volim artisi, saydamlik artisi ve kalbin sag hemitoraksa
yer degistirdigi izlenmektedir.
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diisiinilmektedir (6). Ayrica intrauterin donemde
gelismekte olan ekstremite tomurcugunda meydana
gelen bir defekt nedeniylede olusabilecegi tahmin
edilmektedir (5, 7). Goriilme sikligr 30.000 canh
dogumda 1 olarak bildirilmektedir (2). Sag taraf
tutulumu daha sik olup, bilateral tutulum ise oldukga
nadirdir. PS olgular genellikle sporadik konjenital bir
anomali olarak kabul edilse de herediter olusum
gosteren olgular da mevcuttur (8). Bizim her iki
olgumuzda da herediter bir olusum tespit edilmedi ve
sol taraf tutulumu mevcuttu.

Poland sendromu olgularinda kas defektlerine ek
olarak toraks duvar1 deformiteleri, 6zellikle 3, 4 ve 5.
kostalarmn ve hatta tiim kostalarin hipoplazisi, aplazisi

Resim 2: Ust mediastenden gecen aksiyel BT kesitinde,
sagda pektoral kas izlenirken (ok) solda izlenmemektedir.

Resim 3: Aksiyel BT kesitte, sagda pektoral kas izlenirken
(ok) solda izlenmemektedir.
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Resim 4: 3 boyutlu volume rendered goriintilerde solda pektoral kaslarin yoklugu ve kemik yapilar daha detayh bir
sekilde gorulmektedir (a, b).

goriilebilmektedir. Ayrica ipsilateral iist ekstremite
anomalileri ile ilgili olarak, ozellikle 3. ve 4.
parmaklarda falanks hipolazisisi, aplazisi, sindaktili
gibi defektler goriilebilir (5).
Tam1 fizik muayene bulgulari ve radyolojik
goriintiileme yontemleri ile konur. Fizik muayenede
inspeksiyon ve palpasyonla tutulan hemitoraksin karst
tarafa gore daha basik oldugu, organ gelisimlerinde
gerilik, ekstremite anomalileri goriilebilir. Akciger
radyograminda tutulan tarafta volim artisi,
radyolusensi (saydamlik) artis1 ve kalbin diger
hemitoraksa yer degistirdigi izlenir. El ve ayak gibi
ekstremitelere yonelik alninan radyogramlarda da
sindaktili-brakidaktili, ekstremitede hipoplazi gibi
anomaliler tespit edilebilir. Daha detayli incelemek
amactyla alinan toraks BT’de pektoral kaslarin
yoklugu, kosta anomalileri tespit edilebilir. PS tanisi
kisaca akciger radyograminda tutulan tarafta
saydamlik artis1 ve toraks BT de pektoral kaslarin
izenmemesi ile konulur (9). Son yillarda kullanim1
yayginlasan, multiplanar rekonstruksiyon (MPR) ve
3 boyutlu (3B) volume rendered (VR) goriintiileme
ozelligi olan ¢ok kesitli BT ile pektoral kas ve serratus
anterior, latissimus dorsi gibi diger omuz cevresi
kaslar ile toraksi olusturan kemik yapilar hakkinda
daha detayli bilgi edinilir. Ayn1 zamanda operasyon
planlanan olgularda, 3B VR sayesinde kemik ve
yumusak dokular hakkinda cerrahlara daha c¢ok
yardime1 olmaktadir. Bizim ikinci olgumuz da ¢ok
kesitli BT ile incelendi ve anatomik yapilar hakkinda
detayli bilgi edinildi.

Poland sendromuna eslik eden myastenia
gravis, Moebius sendromu, Parry Romberg sendromu,

plevranin benign fibromasi ve leiyomyosarkom gibi
baz1 hastaliklar bildirilmistir (10). Baz1 PS olgularinda
meme kanseri ve lenforetikiiler sistem kanserlerinin
gorildiigi bildirilmistir (6). Ayrica genitoliriner
sistem anomalileri, endokrin anomaliler ve 6zellikle
dekstrokardi gibi kardiyak anomalilerde
goriilebilmektedir. Bizim her iki olgumuzda da bu
hastaliklar veya sendromlarla ilgili bulgular tespit
edilmedi.

Poland sendronunun tedavisi konstriiktif

cerrahidir. Cerrahi endikasyon kosta agenezisi,
depresyon deformitesi ve paradoks solunumun
bulundugu durumlarda distiniilmektedir (2). Toraks
duvarmin ve {ist ekstremitenin ciddi malformasyonlart
oldugunda dogumdan hemen sonra bile acil
operasyon gerekebilir. Fonksiyon kaybina neden
olmayan hafif olgularda operasyona gerek
duyulmayabilir. Kozmetik a¢idan da defektif tarafin
onarimi gereklidir. Rekonsriiktif cerrahi kemik
greftlerle ya da slikon dahil protez yamalarla kas
transferi ile yapilabilir (6). Latissumus dorsi kasinin
pektoralis major kasina transferi en uygun yontem
olarak kabul edilmektedir (11). Ancak kas transferi
yapilmadan once latissumus dorsi kasinda da defekt
olabilecegi akilda bulundurulmali, operasyon Oncesi
BT ile detayli inceleme yapilmalidir.
Sonug olarak, PS tanisinda pektoralis major ve mindr
kasinin yoklugu yanisira eslik eden serratus anterior
ve latissimus dorsi kaslarindaki ve kemik yapilardaki
anomalilerin saptanmasinda BT degerlidir. PS olan
olgularda rekonstriiktif cerrahi i¢in gerekli radyolojik
ayrintilar1 tanimlamak i¢in ¢ok kesitli BT ile yapilan
3B VR goriintiiler oldukga faydalidir.
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