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OZET

Poland sendromu baslica pektoralis major kasimin hipoplazisi,
ipsilateral degisken derecede iist ekstremite deformiteleri ve
gogiis malformasyonlari ile karakterize, konjenital bir send-
romdur. Ortalama 30.000 canlt dogumda bir siklikta goriil-
mektedir. Aynt aileden tanimlanan olgular olmast nedeni ile
otozomal dominant gecis diistiniilse bile cogu olgu sporadiktir.
Erkek cinsiyette daha stk goriiliir. Daha onceki yillarda kozme-
tik problemler nedeniyle adolesan ve erigkin donemde doktor
bagvurulart goriilmekteydi. Bu sendromun artik daha iyi bili-
niyor olmasi nedeni ile tanisi cocukluk doneminde konmakta-
dir. Olgumuz, parmak anomalileri nedeni ile getirilen, bes
guinliik erkek bebektir. Kardiyolojik anomaliler basta olmak
tizere, anomalilerle birlikteligi fazla olan ve malignite riski
tasiyan, nadir goriilen konjenital bir hastalik olan Poland
sendromu, bu ozellikleri vurgulanmak amact ile sunuldu.
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SUMMARY
Poland syndrome: A case report

Poland syndrome is a congenital syndrome that is characterai-
zed by pectoralis major hypoplasia, variable upper extremity
deformities and chest malformations.It seens per 30.000 birth.
Despite its heredity seems like otosomal dominant therefore a
few cases has 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 diag-
nosed in the childhood easily due to known more. Our case is
a five-day male baby, resorted us for finger anomalies. Poland
syndrome, that is rare congenital disorder, is provided to emp-
hasize its characteristical feature; especially cardiac anomali-
es, other anomalies and entertaining risk of malinities.
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OLGU SUNUMU

Bes giinliik erkek hasta hastanemize sag el par-
maklarinda yapisiklik ve kisalik nedeni ile yonlen-
dirildi. Anamnezinde 22 yasinda G1P1 anneden
vajinal yolla, term olarak hastanede dogdugu, pre-
natal , natal ve postnatal donemde herhangi bir
ozellik olmadig1 6grenildi. Anne ve baba arasinda
akrabalik yoktu. Soyge¢miste 6zellik saptanmadi.
Bebegin tartis1 3250 gr, boyu 50 cm, bag cevresi 36
cm idi.Fizik muayenesinde 6n fontanel 2x2 cm
acik,arka fontanel kapali, atipik yiiz gorigntimii
yoktu. Solunum sistem muayenesinde sag ve sol
toraks genisligi arasinda minimal farklilik, sag
toraks kaslarinda hipoplazi mevcuttu. Solunumu
rahatt1 ve solunum sesleri dogaldi. NDS:120/dk.,
kalp sesleri dogal ve tiftirtimii yoktu. Sag el 3. ve

4. parmaklarda sindaktili, sag el tiim parmaklarda
brakidaktili ve sag el hipoplazisi mevcuttu. Diger
sistem muayeneleri dogaldi.

Yapilan incelemelerde kan sayimi, rutin idrar ve
biyokimyasal parametreleri normal sinirlarda idi.
Hastamizda Poland sendromunda sik gériilen
meme bagsi yoklugu veya hipoplazisi olmamasina
ragmen eslik edebilecek diger anomaliler acisindan
tarand1. Direk gogiis grafisinde kostalarda ve ster-
numda belirgin yapisal anomali olmamakla birlikte
sag taraf kostalar1 sol tarafa gore hafif kisa saptan-
di (Resim 1). Akciger parankimi ve kalp, grafide
normal simirlarda idi. Kardiyak anomaliler agisin-
dan yapilan ekokardiyogrami normal sinirlarda idi.
Eslik edebilecek tiriner anomaliler acisindan yapi-
lan tiriner sistem ultrasonografisi normaldi. Ultra-
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sonografide, batin i¢inde diger organ ve yapilarda
yapisal anomali saptanmadi. Sag kol ve onkol
Dopler USG incelemesi normaldi. Hastamiz pekto-
ralis major kasinin hipoplazisine sinbrakidaktili

Resim 1.

Resim 2.

Resim 3.
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disinda bagka herhangi bir anomalinin eslik etme-
mesi nedeniyle, Poland sendromunun hafif formu
olarak degerlendirildi (Resim 2,3).

TARTISMA

Ik kez 1841°de Alfred Poland tarafindan tanimla-
nan Poland sendromu nadir gériilen konjenital,
cogunlukla sporadik bir hastaliktir. Siklig1 bazi
kaynaklarda 1/17.000 ve 1/100.000 arasinda degis-
mektedir. Cogu kaynakta 1/30.000 olarak belirtil-
mektedir.

Literatiirde tanimlanmis Poland sendromlu olgula-
rin ¢ogu sporadiktir. Otozomal dominant gecis
nadir olgularda gosterilmistir (). Baz1 yayinlarda
ise, ayni ailede birden fazla Poland sendromlu
hasta goriilmesi ile bu sendromun ailevi formu
tanimlanmigtir 5-21). Bizim olgumuzun ailesinde
akraba evliligi yoktu ve ailede Poland sendromlu
olgu saptanmadi. Literatiirde siklikla (baz1 yayin-
larda % 67 oraninda) sol tarafin etkilendigi bildiril-
mektedir (1.7.9), Bizim olgumuz da sag tarafta mal-
formasyonun olmasi nedeniyle literatiirde siklikla
goriildiigti seklinden farklidir. Cok daha nadir ola-
rak bilateral etkilenen Poland sendromlu olgular da
sunulmustur 19:20), Bu olgularda torakal tutulum
bilateral olabilmesine ragmen kol, dnkol ve elde
bilateral tutulum heniiz tanimlanmamuigtir.

Bir hipoteze gére, intrauterin déonemde pektoralis
major kasinin azalmig kanlanmasina bagl olarak
gelistigi diistintilen Poland sendromunda ayni taraf
kol ve el kaslarinin kanlanmasinin da azalmasi
durumunda, o taraf kaslarda hipoplazi, kemiklerde
sinbrakidaktili hatta daha ciddi vakalarda radius
kemik yoklugu ve fokomeliye kadar giden gelisim
kusurlari izlenebilmektedir (13). Bizim olgumuzda
olas1 kanlanma bozuklugunu gdsterebilmek ama-
ciyla yapilan sag st ekstremite vendz ve arteryel
Dopler USG incelemesi normal sinirlarda idi.
Deveci ve ark.'nin yayinladigi olguda ise, toraks
MR anjiografide bizim olgumuzda oldugu gibi
damarsal hipoplaziyi destekleyecek bulgularin
olmamast, bu hastaligin patogenezinde bagka faktor-
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lerin de sorumlu olabilecegini gostermektedir (10,

Poland sendromlu olgularin bir kismina meme basgt
anomalileri (hipoplazi, aplazi veya ice doniik
meme bagi), ayni taraf kolda hipoplazik radius ve/
veya ulna, oligodaktili, Kosta yoklugu gibi iskelet
sistemi anomalileri eslik edebilmektedir (13.6),

Literatiirde Poland sendromuna eslik eden el ano-
malileri ile ilgili en genis siniflama Al-Qattan tara-
findan yapilmistir @, Bu smiflamada; tip 1'de eller
tamamen normal, tip 2'de etkilenmis taraftaki el
diger tarafa gore daha kiigtik fakat klinik ve radyo-
lojik anomali yoktur. Tip 3’te simbrakidaktili, tip
4’te ise parmaklarin bazilar1 yoktur. Tip 5'de tiim
parmaklarin yoklugu veya fonksiyonsuz rudiman-
ter parmaklar, tip 6'da buna ek olarak metakarpla-
rin rudimanter olusu ve tip 7'de ise fokomeli mev-
cuttur. Bizim olgumuzda sag elde simbrakidaktili
ve hipoplazi mevcuttu ve tip 3 sinifina girmektedir.
Literatiirde pektoralis kas tutulumu ile ayn1 tarafli
el anomalileri sik goriildiigii belirtilmesine ragmen
Cetin ve ark. Mobius sendromu ile birlikte olan,
ipsilateral el ve ayak anomalilerine ek olarak faysal
paralizi ve kontrolateral el anomalisinin oldugu
olgu yayinlamiglardir ®.

Poland sendromunun konjenital kalp hastaliklarina
ozellikle de dekstrokardiye eglik edebilecegi bilin-
mektedir. Torre M. ve ark. taradiklar1 122 Poland
sendromlu hastanin 20’sinde (% 14) dekstrokardi
birlikteligini gérmiiglerdir. Bu 20 olgunun hepsin-
de sol toraks ve kol tutulumu ile birlikte 2 veya
daha fazla sol kosta parsiyel agenezisi saptanmig
ve bu da intrauterin donemde kalbin, sol toraks
boslugunun daralmasi nedeni ile sag yerlesimli
olmasi ile ilgili olarak agiklanmistir (4.12). Izole
dekstrokardinin toplumdaki sikligr 1/30.000 olma-
sina ragmen bu sikligin Poland sendromunda art-
masi, dekstrokardinin Poland sendromunun bir
parcasi oldugunu distindiirmektedir. Fraser ve ark.
ise, Poland sendromu ve dekstrokardi birlikteligini
% 16 bulmustur. Sag tarafin etkilendigi olgularda
dekstrokardi olmamasi ise bu hipotezi destekleyen

onemli bir bulgudur ®. Deveci ve ark. (10) ve
Mutlu ve ark. (D ise yayinladiklari Poland send-
romlu hastada dekstrokardi birlikteligini vurgula-
mustir. Literatiirde sekonder dekstrokardi ile bu
sendromun birlikteligi Poland sekuensi olarak da
adlandirilmaktadir 13, Bu durum bize basta deks-
trokardi olmak tizere Poland sendromuna eglik
edebilecek kardiyak anomaliler agisindan Poland
sendromlu her olguya EKO uygulamasinin gerekli-
ligini vurgulamaktadir. Bizim olgumuzun ise EKO
bulgulart normal sinirlarda olup hastamiz literatiir-
de belirtildigi tizere daha sik goriilen hafif form
Poland sendromu ile uyumlu idi.

Gogtis deformitelerine sekonder gelisen belirgin
solunum sikintis1 veya sadece spirometrik Sl¢tim-
lerle ortaya konabilen maksimal inspiratuar/ekspi-
ratuar basing etkilenmesi goriilebilmektedir (24).
Cogu olguda ise solunum islevlerinin etkilenmedi-
&i bilinmektedir.

Poland sendromuna vertebra anomalilerinin de
eslik edebilecegi bilinmektedir. Erol ve ark., servi-
kal vertebra anomalisi olan Klippel-feil sendromlu
hastada Poland sendromunun da eslik ettigini
yayinlarinda gdstermiglerdir (14, Literatiirde lum-
bosakral vertebra anomalisine eslik eden Poland
sendromlu olgu da sunulmugtur (15, Bizim olgu-
muzun cekilen direk grafilerinde vertebra anomali-
si tespit edilmemistir.

Literatiirde Poland sendromuna tiimorlerin eslik
ettigi bilinmektedir. Eriskin donemde 6zellikle
hipoplazik memede karsinomlar basta olmak tizere
cesitli malignitelerin eglik edebilecegi bildirilmigtir
(16), Gastrik karsinom, akciger tiimorleri ve intrak-
raniyal solid tiimorlerle birlikteligi gosterilmistir
(17.18.23) Losemi ile birlikteliginin gosterildigi
yayinlar da vardir 22, Poland sendromlu hastalar
malignite gelisimi riski nedeniyle de takibe alin-
malidir. Hipospadias, endokrin anomaliler, kraniyal
sinir felci, mental retardasyon, psikososyal gerili-
gin de daha seyrek olarak eslik edebilecegi bilin-
mektedir.
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SONUC

Nadir gortilen bir hastalik olan Poland sendromu,
bizim olgumuzda bulunan tipik 6zellikleri ile
sunulmustur. Bu olgu ile Poland sendromunun
takibinde eslik edebilecek konjenital veya sonra-
dan kazanilmis hastaliklar acisindan dikkatli takip
edilmesi gerektigi vurgulanmak istenmistir.
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