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HAFİF FORM BİR POLAND SENDROMU OLGUSU
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ÖZET

Anahtar sözcükler:

A Mild Form Case of Poland Syndrome
SUMMARY
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Poland sendromu, başlıca pektoralis majör kasının tek taraflı yokluğu, ipsilateral değişken derecelerde üst
ekstremite deformiteleri ve göğüs ön duvarının çeşitli malformasyonları ile karakterize konjenital bir
sendromdur. İnsidansı yaklaşık olarak 30.000 canlı doğumda bir olan bu sendrom, erkeklerde kadınlara oranla
daha fazla görülür. Çoğunlukla vücudun sağ hemitoraksını tutar. Daha önce bildirilen olgular saf Poland
sendromu olmayıp, Poland sendromuna ilaveten genellikle farklı oranlarda başka organ anomalileri veya
tümörlerle birlikte olan olgulardır. Biz, burada daha önce herhangi bir şikayeti ve hastalığı olmayan sağ
hemitoraks'ı hipoplazik görünen ve palpasyonla pektoral kas grubunun hipoplazisi saptanan, magnetik rezonans
görüntüleme(MRG)de ise sağda pektoral kas grupları izlenemeyen diğer organlarda anomalisi ve fonksiyon
bozukluğu olmayan 'hafif form Poland sendromu' tanısı konulan 13 yaşındaki erkek hastayı sunmayı amaçladık.

Poland sendromu, pektoralis major yokluğu, hemitoraks hipoplazisi

Poland syndrome is a congenital syndrome which is characterized by absence of unilateral pectoralis major
muscle, ipsilateral upper extremity deformations and several other anterior chest wall malformations. Its
incidence is approximately one in 30 000 delivery and males are affected more than females. Generally right
hemithorax affected. Previous reports of Poland syndrome were not pure syndrome, they were generally
associated with other organ abnormalities or tumors. We report here in a previously healthy 13 year-old male with
right hemithorax hypoplasia and absence of right pectoralis major muscle detected by palpation. Right pectoralis
muscles were not seen on his magnetic resonance imaging. He did not display any abnormality or dysfunction of
other organs. He was diagnosed as a mild form Poland syndrome.

Poland syndrome, absence of pectoralis major, hemithorax hypoplasia
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Poland sendromu, başlıca pektoralis majör
kasının tek taraflı yokluğu, ipsilateral değişken
derecelerde üst ekstremite deformiteleri ve göğüs ön
duvarının çeşitli malformasyonları ile karakterize
konjenital bir sendromdur. İnsidansı yaklaşık olarak
30.000 canlı doğumda bir olan bu sendrom, erkeklerde
kadınlara oranla daha fazla görülür. Olguların
çoğunluğunda vücudun sağ tarafının sola göre daha
fazla tutulduğu bildirilmiştir . Literatürde bildirilen
olgular, Poland sendromuna ilaveten genellikle farklı
oranlarda başka organ anomalileri veya tümörlerle
birlikte olan olgulardır . Bu nedenle genellikle
çocukluk çağında ek anomalisi olan hastalara kolayca
tan ı konmakta, hafif olgular ise gözden
kaçabilmektedir . Literatürde yalnız pektoralis major
kas anomal is i (yokluğu) olan bi r o lguya
rastlayamadık. Görünüm bozukluğundan başka bir
organ anomalisi ve fonksiyonel bozukluğu olmayan,
az görülen, hafif form bir Poland sendromu( İzole
pektoralis major kas yokluğu) olgusunu sunmayı
amaçladık.

Daha önce herhangi bir şikayeti ve hastalığı
olmayan 13 yaşındaki erkek hasta sağ göğsündeki
şekil bozukluğunu son 20 gün önce fark etmiş. Anne
babası akraba olmayan bir ailenin iki çocuğundan
birincisi olarak, komplikasyonu olmayan bir

gebelikten sonra doğduğu, gebelikte herhangi bir ilaç
veya kimyasal maddeye maruz kalmadığı öğrenildi.
Fakat doğum boyu, ağırlık ve baş çevresi
öğrenilemedi. Ailede benzer fenotip veya
malformasyona sahip hastalar yoktu. Fizik
muayenede vücut ağırlığı: 37,5 kg (%10), boyu:
146cm (%10-25), arteryel kan basıncı 110/70 mmHg,
nabız 70/dakika ritmik, vücut ısısı 36.5°C ve solunum
sayısı 14/dakika olarak ölçüldü. Önden bakıldığında
sağ hemitoraks sol hemitoraksa göre belirgin şekilde
basıktı (Resim 1). Palpasyonla pektoral kas grubunun
yokluğu saptandı. Akciğer grafisi normaldi (Resim 2).
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Resim 1. Sağ pektoral kas bölgesinde basıklık ve anterior
aksiler çizgi hipoplazisi.
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Hafif Form Bir Poland Sendromu Olgusu

Magnetik rezonans görüntüleme (MRG) de ise sağda
pektoral kas grupları izlenmemişti (Resim 3). Akciğer
parankim ve vasküler yapıları normal olarak gözlendi.
Batın ve pelvik ultrasonografi (USG)'sinde patolojik
bulgu saptanmadı. Üst ekstremite ve karotis renkli
Doppler USG'de arteryel/venöz darlık ve yetmezlik
bulgusu saptanmadı. Diğer sistem incelemelerinde bir
özellik yoktu. Laboratuvar incelemeleri normaldi.

Poland sendromu, pektoralis major kasının
sternokostal bölümünün tek taraflı yokluğu ve aynı
taraftaki elin diğer ele göre küçük olması, etkilenmiş
göğüs duvarı ve ipsilateral üst ekstremitenin kas,
kemik ve damar yapısında çeşitli deformite ve
malformasyonlara ilaveten kalp ve diğer iç organ
malformasyonlarının da birlikte bulunabildiği
sendrom şeklinde tanımlanmıştır .

Farkl ı bildiri lerde, Poland sendromu
insidansının 1:7.000 ile 1:100.000 arasında olduğu
bildirilmekle birlikte, genel olarak 30.000 canlı
doğumda bir rastlandığı kabul edilir . Poland
sendomunun nedeni bilinmemektedir. Olguların çoğu
sporadiktir . Fakat az sayıda da olsa ailevi olgular
bildirilmiştir . Buna karşılık bir çalışmada, tek
yumurta ikizlerinden birisinin Poland sendromu,
diğerinin normal olduğu saptamış ve genetik geçişin
olmadığını ileri sürülmüştür . Hastamızın soy geçmişi
ayrıntılı olarak incelendi ve ailenin diğer bireylerinde
Poland sendromu bulgusuna rastlanmadı.

Nedeni aydınlatılmamış olmakla birlikte, bir
çalışmada Poland sendromlu olguların %55,5'nin,
yine başka bir çalışmada %60'ının erkek olduğu ve
genel olarak Poland sendromu erkeklerde kadınlara
oranla üç kat daha sık görüldüğü, vücudun sağ
tarafının sol taraftan üç kez daha fazla etkilendiği
bildirilmiştir . Olgumuzun cinsiyeti erkekti ve
vücudun sağ tarafı tutulmuştu.

Bir başka çalışmada ise Poland sendromu ve
dekstrokardi birlikteliğini 16 bildiri tarayarak
incelenmiş ve sol tarafı etkilenmiş 26 hastanın
%23'ünde dekstrokardi bulunduğunu, sağ tarafı
etkilenmiş 48 hastanın hiçbirinde bulunmadığını
saptamışlardır. Poland sendromunda çok yüksek
oranda görülmesi dekstrokardinin Poland
k o m p l e k s i n i n b i r p a r ç a s ı o l a b i l e c e ğ i n i
düşündürmektedir . Bizim olgumuzda da sağ taraf
tutulmuş tu ve yap ı lan te lekardiyograf ik ,
ekokardiyografik ve MRG incelemelerde herhangi bir
kardiyak anomali veya izole dekstrokardi saptanmadı.

Poland sendromlu olguların bir kısmında meme
başı anomalileri (hipoplazik veya yokluğu), aynı taraf
kolda hipoplazi ve aplazi, sindaktili, brakidaktili,
parmak veya kosta yokluğu gibi iskelet sistemi
anomalileri (vertebra, skapula, sternum ve ayak), kalp,
böbrek anomalileri veya Möbius sendromunun bir
parçası olarak, pektoralis majör anomalisine sıklıkla
değişik oranlarda eşlik ettiği bildirilmektedir .
Anomalilerin klinik belirti veya bulguları kadar,
anatomik malformasyonun boyutu da anlamlı bir
şekilde değişiklikler gösterir. Hastaların hemen
hemen hepsinin pektoralis major kasının sternokostal
başı kayıptır ve çoğu hastanın pektoralis minör kası
yoktur. Meme tutulum derecesi hafif hipomastia'dan
amastia'ya kadar değişir. Pek çoğunda tamamen
normal bir göğüs kafesi olmasına rağmen, kostaları
etilenen hastaların çoğunda göğüs kafesi üzerinde en
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Resim 2. Normal görünümde PA akciğer grafisi.

Resim 3. Aksiyel ve koronal T -T ağırlıklı toraks MRG
kesitinde sağ pektoralis major kası izlenmemektedir.
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az bir çöküklük vardır. El tutulumu hastaların
yarısından daha fazlasında yoktur . Kardiak
inversiyon olmaksızın dekstrokardisi olan Poland
sendromlu hastaların oranı yaklaşık %6'dır . Buna
karşılık Poland sendromunun hafif formları ağır
formlarından daha sık görülür ve seyrek olarak gözden
kaçabilir. Bu nedenle bir memenin veya anterior
aksiler çizginin hipoplazisi bu sendromun tek belirtisi
olabilir . Olgumuzun, sağ tarafında pektoralis major
kası yoktu ve anterior aksiler çizgisi hipoplazikti.
Hafif form Poland sendromu olarak kabul ettiğimiz
olgumuzda aynı taraf kostalarda, elde, parmaklarda
veya diğer organlarda herhangi bir anormallikler
yoktu ve meme başı normaldi.

Bu sendromun patofizyolojisi, halen tam olarak
açıklanamasa da, değişik varsayımlar ileri
sürülmektedir. En çok kabul gören hipoteze göre
intrauterin dönemde üst ekstremiteler gebeliğin
altıncı-yedinci haftalarında göğüs duvarından
tomurcuklanırken değişik teratojenik faktörlerin
etkisiyle oluşan mutasyonlar sonucu brakiosefalik
arteryel yapılarda malformasyon ya da spazm
gelişerek kan akımı azalır. Subklavian arter kan
akımının bozulması üst ekstremite zedelenmesine,
internal torasik arterin etkilenmesi pektoralis majör
kası, meme ve diğer toraks duvarı yapılarının
zedelenmesine yol açtığı bildirilmiştir . Başka bir
hipoteze göre ise intrauterin gelişmenin 3. ve 4.
haftalarında mezodermin lateral plak göçünün
bozulması nedeniyle parenkimal malformasyonların
oluştuğu bildirilmektedir . Bizim olgumuzda
bilgisayarlı toraks tomografisinde akciğer parankim
ve vasküler yapıları normal olarak değerlendirildi. Bu
sonuçlar Poland sendromunun etyopatogenezinde
damarsal nedenler dışında farklı faktörlerin de
bulunduğunu düşündürmektedir. Hastamızda pektoral
kas yokluğu güç kaybı ve fonksiyon bozukluğuna yol
açmıyordu.

Pubmed'e Poland sendromu ve tümör şeklinde
gi r i ld iğ inde 1982 'den ber i 36 makaleye
rastlanmaktadır. Bu makaleler, genellikle olgu
sunumları şeklinde olmakla birlikte başta meme
tümörleri olmak üzere çeşitli organlarda değişik türde
tümör olgularıdır. Bu durum (Poland sendromu ve
tümör birlikteliği), Poland sendromuyla toplumdaki
normal tümör insidans'ının tesadüfen birlikteliği mi
yoksa Poland sendromunun tümölere predispozan bir
faktör mü olduğu tartışılmakla birlikte, Poland
sendromu olan hastalarda onkolojik açıdan uyanık
olmak gerektiği belirtilmektedir . Bu nedenle Poland
sendromu olan hastaların onkolojik açıdan yakın takip
edilmesi gerektiği kanaatindeyiz.

Sonuç olarak literatürde bildirilen olgular,
Poland sendromuna ilaveten genellikle farklı
oranlarda başka organ anomalileri veya tümörlerle
birlikte olan olgulardır. Bu nedenle genellikle
çocukluk çağında ek anomalisi olan hastalara kolayca
tan ı konmakta, hafif olgular ise gözden
kaçabilmektedir. Görünüm bozukluğundan başka bir

organ anomalisi ve fonksiyonel bozukluğu olmayan,
az görülen, hafif form bir Poland sendromu( İzole
pektoralis major kas yokluğu) olgusunu sunulmuştur.
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