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Ozet

Abstract

Poland sendromu baslica pektoralis major kasinin tek tarafli
yoklugu, Ust ekstremite ve gogis 6n duvar deformiteleri ile
karakterize konjenital bir sendromdur. Sikhigr yaklagik 30.000
canli dogumda 1'dir. Bu yazida Poland sendromlu 18 yasinda
erkek olgu klinik &zellikleriyle sunulmaktadir. Olgunun pektus
ekskavatum ve sol pektoralis kas grubunun yokluguna ek olarak
sol el ikinci ve Uglncl parmaklarin yoklugu ve dordlnci
parmagin kisaligi vardi. Burada pektus ekskavatumun eslik ettigi
bir Poland sendromu olgusu sunulmus ve literatlr esliginde
sendromun Ozellikleri tartisilmistir. (Haseki Tip Blteni 2011, 49:
37-8)

Anahtar Kelimeler: Poland sendromu, pektus ekskavatum,
parmaklarin yoklugu

Poland syndrome is a congenital anomaly characterized by the
absence of ipsilateral pectoralis major muscle and deformities of
upper extremities and anterior chest wall. Its incidence is one in
30.000 live births.Herein, we report the case of an 18-year-old
male with Poland syndrome who presented with absence of
the second and third fingers and shortness of the forth finger
in the left hand in addition to absence of the left pectoral
muscle group and pectus excavatum, as well as we review the
characteristics of this syndrome in the light of the literature.
(The Medical Bulletin of Haseki 2011, 49: 37-8)

Key Words: Poland syndrome, pectus excavatum, absence of
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Giris

Poland sendromu, ilk kez 1841 yilinda Poland tarafindan
tanimlanan baglica pektoralis major kasinin tek tarafli yoklugu,
degisken derecelerde ipsilateral Ust ekstremite deformiteleri
ve gogus 6n duvarinin cesitli malformasyonlari ile karakterize
konjenital bir sendromdur. insidansi yaklasik olarak 30.000
canlrdogumda 1 olan bu sendrom, erkeklerde kadinlara oran-
la U kat daha fazla gorUlir (1-3). Bir Poland sendromu olgu-
su, nadir gordlmesi nedeniyle sunulmustur.

Olgu

Klinigimize basvuran 18 yasindaki hastanin, dnden bakildi-
ginda toraksda pektus ekskavatumu vardi (Resim 1a, b), sol el
2. 3. parmaklari aplazik, 4. parmagi hipoplazik idi ve 5. parma-

ginda klinodaktili vardi (Resim 2). Fizik muayenede, palpasyon-
la sol pektoral kas grubunun yoklugu saptandi. Hastanin 6z-
gecmisinde ve soygecmisinde herhangi bir 6zellik yoktu. Bilgi-
sayarli toraks tomografisinde ise solda pektoral kas gruplari iz-
lenmemisti. Akcider parankim ve vaskdler yapilar normal ola-
rak gdzlendi. Batin ve pelvik ultrasonografide patolojik bulgu
saptanmadi. Mental durumu normal olarak degerlendirildi. Di-
ger sistem incelemelerinde bir 6zellik yoktu.

Tartisma
Poland sendromu, baslica pektoralis major kasinin tek ta-

rafli yoklugu, degisik derecelerde ipsilateral Ust ekstremite
anomalileri ve g6gus on duvarinin cesitli deformiteleri ile ka-
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Tos ve ark. Poland Sendromu

rakterize konjenital bir durumdur. Bu sendrom, genel olarak
30.000 canli dogumda bir gorilmektedir (4-7). Literatirde ta-
nimlanmis Poland sendromlu olgularin cogunlugu sporadik ol-
makla birlikte, otozomal dominant gecis gosterebilmektedir
(4,5). Bizim olgumuzun ailesinde akraba evliligi yoktu ve soy-
gegmisinde herhangi bir 6zellik saptanmadi.

Poland sendromu, erkeklerde kizlara oranla 3 kat fazla g6-
rllmektedir. Viicudun sag tarafi sola gore daha fazla tutul-
maktadir (4). Olgumuz literatlr bilgilerine benzer sekilde er-
kek idi, fakat sol pektoral kas grubu ve sol el parmaklari etki-
lenmis idi. Sendromun patofizyolojisi tam olarak agiklanamasa
da, embriyolojik gelisimin erken evrelerinde (6-8. haftalar)
subklavian arter, vertebral arter ve/veya dallarindaki kan akr-
minin azalmasi nedeniyle pektoralis major kasinin ve diger to-
raks yapilarinin gelismesinin bozuldugu distntlmektedir (8).
Poland sendromlu olgularin bir kisminda meme basi anomali-
leri (hipoplazi ve/veya aplazi), ayni taraf kolda hipoplazik radi-
us ve/veya ulna, oligodaktili, kosta yoklugu gibi iskelet sistemi
anomalileri gosterilmistir (4,5,9).

Poland sendromunda etkilenmis tarafta ¢esitli el anoma-
lileri de gorillr. Literatlrde Poland sendromuna eslik eden
el anomalileri ile ilgili en genis siniflama Al-Qattan tarafindan
bildirilmistir (10). Bu siniflamaya gore, tip 1'de eller tamamen
normal, tip 2'de etkilenmis taraftaki el diger tarafa gore da-
ha kucuk; klinik ve radyolojik anomali yoktur. Tip 3 simbraki-

Resim 1. a, b. Toraksin pektus ekskavatum anomalisi

Resim 2. Sol el 2. 3. parmaklar aplazik, 4. parmak hipoplazik ve 5.
parmak  klinodaktilik
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daktili, tip 4 ise parmaklarin bazilarinin yoklugu ile karakteri-
zedir. Tip 5'de tim parmaklarin yoklugu veya fonksiyonsuz
rudimanter parmaklar, tip 6'da tim parmaklarin yokluguna
ek olarak metakarplarin rudimanter olusu ve tip 7'de ise fo-
komeli mevcuttur. Bizim olgumuzda sol elde 4. parmak hi-
poplazi, 5. parmak klinodaktilisi ve sol el 2. 3. parmaklarin
aplazisi mevcuttu. Bu bulgular ile hastamiz, Al-Qattan sinifla-
masindaki tip 4 ile uyumlu idi. Seyrek olarak dekstrokardi, di-
yafragma hernisi, hemivertebra, gastrosizis, hipospadias gibi
degisik anomalilerin de eslik edebildigi bildirilmistir. Poland
sendromu ve dekstrokardi birlikteligi sol tarafi etkilenmis va-
kalarda daha sik gortlmektedir (9,11,12). Bizim olgumuzda
pektus ekskavatum deformitesine sekonder kalp ve medias-
ten sol toraksa dogru kaymisti.

Poland sendromlu hastalarda retinal hamartoma gibi g6z
patolojileri, lenforetikiler maligniteler ve bazi solid organ ti-
morleri nadiren de olsa gosterilmistir (13,14). Poland sendro-
muna yine seyrek olarak mikrosefali, serebral atrofi, demiyeli-
nizasyon, kraniyal sinir felci, mental ve motor gelisme geriligi-
nin eslik edebildigi rapor edilmistir (15).

Bu sunumda, nadir goriilen Poland sendromlu bir olgu, li-
teratUr esliginde tartisiimistir.
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