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Poland Sendromlu Hastada Ameliyathane Disi Anestezi
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Ozet

Abstract

Poland sendromu, pektoralis major ve mindr kaslarinin dogumsal
yokluguna eslik eden ayni tarafli gégus ve Ust ekstremite
deformiteleri bitlinind tanimlar. Bununla birlikte sendromun tek
sabit bulgusu “pektoralis majoér kasinin sternokostal parcasinin
yoklugudur. Bu sabit bulguya ayni tarafta pektoralis minor kasinin
yoklugu, meme dokusunun gelismemesi, 2-5 arasi kaburgalarin
olmamasi, kardiyovaskiler sistem bozukluklar ve multi sistem
defektler eslik edebilir. Bu hastalarda mevcut olan gégus deformitesi
ve ek hastaliklar sebebiyle anestezi uygulamalari esnasinda
paradoksal solunum, malign hipertermi ve akciger herniasyonu riski
mevcuttur. Bu olgu sunumunda 5 yasinda kiz ¢cocugunun, tanisal
amacl manyetik rezonans goriintiileme yapilmasi igin uygulanan
sedasyon anestezisi, glincel literatiir taramasiile birlikte sunulmustur.
(Haseki Tip Bulteni 2015; 53: 77-9)

Anahtar Soézciikler: Anestezi, Poland sendromu, paradoksal
solunum, sedasyon

Poland syndrome is a congenital anomaly characterized by
unilateral absence of the chest wall and ipsilateral upper extremity
deformities with deficiency of the pectoralis major and minor
muscles. Despite the large variance, the sine qua non is absence of
a sternocostal portion of the pectoralis major muscle. Additionally,
it can be combined with other anomalies, such as absence of
pectoralis minor muscle as well as the 2nd, 3rd, 4th and 5th ribs,
breast hypoplasia, abnormalities of the cardiovascular system
and multiple organ system defects. In these patients, there is the
risk of malignant hyperthermia, lung herniation and paradoxical
respiration during anaesthesia due to thorax deformity and
comorbidities. In this paper, we report a 5-year-old girl, who was
administered sedation anesthesia for pediatric diagnostic magnetic
resonance imaging, with the review of the literature. (The Medical
Bulletin of Haseki 2015, 53: 77-9)

Key Words: Anaesthesia, Poland syndrome, paradoxical respiration,
sedation

Giris

Poland sendromu; ilk kez 1941'de Guy's Hospital'de
tip fakultesi 6grencisi olan Alfred Poland'in kadavra
disseksiyonu esnasinda gordigl anatomik deformiteyi
tanimlayip yayinlamasiyla tip literatlrine girmistir (1).
Poland sendromunun insidansi 1/7000 ile 1/100,000
arasinda bildirilmektedir (2). Literatlrde ailevi gecisler
sporadik olarak gortlmekle birlikte nadiren otozomal

dominant gecis gosteren olgular da bildirilmistir (3).
GoOgus duvarinda tek tarafli kostalarin hipoplazi ya da
aplazisi, pektoralis major kasinin olmamasi, ayni taraf
kolda gelisme geriligi ve elde sindaktili, brakidaktili,
ektrodaktili gortlmesiyle  karakterizedir.  Ayrica  bu
sendromda kardiyovaskdler sistem, genitolriner sistem,
gastrointestinal sistem ve hematopoetik sistemle ilgili
deformite ve bozukluklar eslik edebilir. Tim bu defektlerle
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olabilme ihtimaline ragmen bu sendromun tek sabit
bulgusu “pektoralismajér kasinin sternokostal parcasinin
yoklugu“dur (2).

Poland sendromunda mevcut gégus duvari deformitesi
nedeniyle spontan solunum ya da anestezi esnasinda
solunum kontrollinde sikinti yasanabilmektedir. Gogus
duvarinin hipoplazik olmasi, paradoks solunum hareketine
ve hava yolu basincinin artmasi durumunda akcigerlerin
batina herniye olmasina yol acabilmektedir (4). Sunulan
olguda, tani amagl manyetik rezonans gérintileme (MRG)
planlanan hastaya manyetik alan uyumlu ekipmanin hazir
bulundugu Unitemizde sedasyon uygulamasi ve bununla
alakali glincel literatlir taramasi sunulmaktadir.

Olgu

Bes yasinda (boy: 110 cm, agirlik: 31 kg) kiz, sag meme
gelisiminde gerilik ve goguste asimetri sikayeti ile cocuk
cerrahi polikilinigine miracaat etmisti. Hastanin yapilan
sistemik muayenesinde ek sistemik patoloji saptanmadi.
GOguste asimetri ve sag gogus kafesi bolgesinde ¢okiklik
nedeniyle Poland sendromu distnUlen hastaya ayirici tani
amaciyla anestezi altinda MRG planlandi.

Anestezi 6ncesi degerlendirmesinde; endotrakeal
entlbasyon acgisindan  mallampati  class 2 olarak
degerlendirildi. Inspeksiyonla sa§ meme kiciuk ve

asimetrik konumdaydi. Akciger grafisinde kostalarda
gozle gorulir deformiteler yoktu. Dinlemekle kalp tepe
atimi sol 5. interkostal aralikta ritmik olup Gflrimu yoktu.
Ekokardiyografisi, solunum fonksiyon testleri, hemogrami
ve kan biyokimyasi normal sinirlardaydi. Ozgecmisinde
herhangi bir ek hastalik hikayesi mevcut degildi.

Hasta ve hasta yakinlari uygulanacak olan sedasyon
anestezisi hakkinda belgilendirildi ve isleme dair onamlari
alindi. 24 G iV kanil ile damar yolu acildi. Kontrollii
ventilasyon gerekliligine karsin 2-3 numarali laringeal
maskeler ve entiibasyon malzemeleri hazir bulunduruldu.
MRG cekim odasinda manyetik alan uyumlu anestezi
cihazi hazir bulunduruldu, manyetik alan uyumlu cihaz
ile monitdrize edildi. Kalp tepe atimi (KTA): 89/dk, kan
basinci: 115/75 mmHg, SpO5: 98 olarak gdzlendi. Hastaya
spontan solunumda 2 It/dk’dan maske oksijenizasyon
baslandi. Hastaya sedasyon uygulamak amaciyla; 0,01
mg/kg Atropin, 0,03 mg/kg Midazolam (Dormicum®), 0,5
mg/kg Propofol (Pofol®), 0,5 mg/kg Ketamin (Ketalar®)
ve 0,3 mg/kg lidokain (Aritmal® %2) intravendz yoldan
uygulandi. Spontan solunumu korumak ve sekresyon
artisi olmadan sedasyon saglamak amaciyla propofol-
ketamin kombinasyonu tercih edildi. Ramsay Sedasyon
Skoru 3 olarak degerlendirildikten sonra ¢ekim odasina
gecilip hasta monitor takibine alindi ve isleme baslandi.
Yaklasik 15 dk siren islem esnasinda SpO,: 94-96 ve
KTA: 67-95/dk olarak gozlendi. islem esnasinda ek doz
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anestezik ajan ihtiyaci olmadi. Cekim sonrasi derlenme
odasina alinan hasta 60 dk gozlendikten sonra Aldrete
Derlenme Skoru 10 olarak ilgili klinige yonlendirildi. MRG
degerlendirmesi sonucu sad hemitoraksta pektoralis major
ve mindr kaslarinda agenezi, toraks duvarinda ¢okuklik
ve buna bagl deformasyon tespit edildi (Sekil 1). Hasta
Poland tanisi ile ¢cocuk cerrahi klinigi tarafindan ileri tetkik
ve tedavi amaciyla takibe alindi.

Tartisma

Poland sendromlu hastalarda anestezi yonetimi; hava
yolunun korunmasi, malign hipertermiye karsi hazirlikli
olunmasi ve akciger ventilasyon kontrolinin zorlugu g6z
6nlnde bulundurularak dizenlenmelidir (5). Bu hastalarda
primer defekt olan gogls duvari deformitesi nedeniyle
spontan veya anestezi altinda solunum kontroll sikintisi
yasanabilmektedir. G63Us duvarinda tek tarafli kostalarin
hipoplazi yada aplazisi; pektoralis major kasinin olmamasi
paradoks solunum hareketine ve akcigerlerin batina herniye
olmasina sebep olabilmektedir (4). Sethuraman ve ark.’nin
bildirdikleri Poland sendromlu 8 aylik bir cocukta normal
spontan solunumda herhangi bir paradoks solunum paterni
tespit edilmemesine ragmen bilgisayarli tomografi (BT)
cekimi sirasinda, anestezi altinda yetersiz solumaya neden
olan paradoks gogus hareketi gdzlemislerdir ve kontrolli
ventilasyona geg¢mek zorunda kalmiglardir (4). Hastada
paradoksal solunum goézlendiginde kontrolli ventilasyona
gecilmeli ve optimum tidal volim saglanmalidir (6).
Hastamizda paradoks solunum hareketi, hem spontan
hem de anestezi esnasinda gézlenmedi. Biz, paradoksal
solunum gelismemesinin, pektoral kas agenezisine

kosta deformitesinin eslik etmemesine bagl oldudunu
distindik. Fakat tani amacl anestezi verilen bu hastalarda
deformitelerin mevcut durumunu her zaman 6ngdérmek
mUmkin olmamaktadir bu yizden anestezi hazirligi ve
yontem tercihi, sendromun olasi komponentlerinin timi
g6z 6nlinde bulundurularak yapilmalidir.

Sekil 1. Poland sendromlu hasta manyetik rezonans goériintiileme
goruntusd
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Poland sendromu izole bir antite olmasina ragmen
bazi konjenital ek patolojilerle de birliktelikleri bidirilmistir
ve hastalarin anestezi 6ncesi degerlendiriimesinde bu ek
patolojilerde g6z énlinde bulundurulmalidir. Bu durumlara
ornek olarak tek ya da cift tarafli 7. (fasial) ve 6. (abdusens)
kraniyal sinirlerin aplazisi ile karakterize Mobius sendromu,
sferositoz ve lenfoma sayilabilir (7).

Kas iskelet sistemi konjenital anomalisi olan hastalarda
malign hipertermi gortlme olasiligr ytksektir (6). Kas iskelet
sistemi anomalisiyle seyreden Poland sendromunda da
malign hipertermi riski yiksektir. Bu ylizden bu hastalarda
anestezi yontemi olarak, rejyonel ve sedoanaljezi birinci
tercih olarak degerlendiriimelidi. Malign hipertermiyi
tetikleyebilen volatil anestezikler ve suksinilkolinden
kacinilmalidir (2-6). Eger genel anestezi verilecekse total
intraven0z anestezi yontemi tercih edilmeli ve malign
hipertermiye yonelik hazirliklar yapiimalidir. Hastamizda
genel anestezi uygulamadigimiz ve i.v anestezikler
kullandigimiz icin boyle bir risk dngdrmedik.

Bavinck ve ark.nin  yaptigi  bir calismada,
degerlendirdikleri  olgularin ~ %5,6'sinda  dekstrokardi
saptamislardir  (8). Dekstrokardi izole ya da situs
inversusun bir kompenenti olarak gorulebilir (9). Poland
sendromu dusunllen hastalarda dekstrakardinin veya
situs inversusun uygulanacak islem oncesinde dikkatli bir
muayene ile arastirilmasi gerekmektedir (8). Bu yaklasim
uygulama esnasinda monitdrizasyon ve agil islemler
gerektiginde hatanin ve morbiditenin minimalae indirilmesi
acisindan 6nemlidir. Hastamizda anestezi dncesi yapilan
degerlendirmede dekstrokardi dusintlmedi ve rutin
protokole gore monitdrizasyon uyguland.

Poland sendromunda her hastada tek tarafli g6gus
duvari deformitesi, pektoral kas yoklugu mevcutken ayrica
bu sendromda kardiyovaskiler sistemde, atrial septal
defekt; genitolriner sistemde renal aplazi, hipospadias,
inguinal herni; gastrointestinal sistemde situs inversus,
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karacigerinblyUk vesag hemitoraksadogruyerdegistirmesi;
hematopoietik sistemde sferesitoz, akut lenfoblastik ya da
miyelositik [6semi gorilebilir. Bu ek hastaliklar agisindan da
anestezi 6ncesi detayli bir degerlendirme yapilmasi gerektigi
kanaatindeyiz. Bu hastalarin anestezisinde Gzellikle
kontrolli solunum yapilmayan sedasyon islemi esnasinda
olusabilecek paradoksal solunum ve yetersiz ventilasyon
g6z 6nlnde bulundurularak solunum paterni dikkatli
izlenmeli, gerektiginde kontrolli solunuma gecilmelidir. Bu
ylzden bu tdr riskli hastalarda ameliyathane disi anestezi
uygulamasinin, tam ve uygun ekipman saglandiktan ve
gerekli hazirliklar yapildiktan sonra yapilmasi gerektigi
kanaatindeyiz.
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