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Gİrİş 

Poland sendromu (PS); pektoralis major kasının age-
nezi veya hipoplazisi ile karakterize, beraberinde to-
raks ve üst ekstremite anomalilerinin görüldüğü kon-
jenital bir sendromdur. Çoğu vaka sporadik olmakla 
birlikte, nadiren değişik kalıtım paternlerine sahip 
ailesel geçiş de görülmektedir1. İlk kez 1841 yılında 
Sir Alfred Poland tarafından bir olgu sunumu ile bil-
dirilmiştir2. İnsidansı 1/7.000 ile 1/100.000 arasında 
değişmekte olup, çoğu kaynakta 30.000 canlı doğum-
da bir görüldüğü söylenmektedir. Sıklıkla erkek cinsi-
yette ve sağ tarafta görülmektedir3. 

OlGU

Altı yaşında-erkek hasta, annesi tarafından fark edi-
len duruş bozukluğu nedeniyle polikliniğimize baş-
vurdu. Aktif bir yakınması yoktu. Anne-babasında 

akraba evliliği yoktu. Özgeçmişinde ve soygeçmişinde 
bir özellik bulunmuyordu. Boy ve kilosu normal sınır-
larda, motor-mental gelişme geriliği yoktu. Lokomo-
tor sistem muayenesinde, inspeksiyonda sağ omuz 
düşüklüğü görülürken, omurgada kurvatur anomali-
si, scapulalarda yapısal anomaliye rastlanmadı. Sağ 
meme başının hipoplazik olduğu, sağ göğüs yarısının 
sola göre deprese olduğu görüldü (Resim 1). Boyun 
ve omuz hareket açıklıkları tamdı. Üst ekstremite-
de herhangi bir yapısal deformite görülmedi. Pal-
pasyonla pektoral kas grubunun yokluğu belirlendi. 
Nörolojik muayenesi doğaldı. Yapılan incelemelerde 
kan sayımı, rutin idrar ve biyokimyasal parametreleri 
normal sınırlardaydı. Ultrasonografi ile muayenede 
tespit edilen pectoralis major ve minör yokluğu te-
yit edildi (Resim 2). Eşlik edebilecek diğer anomali-
ler açısından hasta ileri incelemeye alındı. PA akciğer 
grafisinde akciğer parankimi ve kalp yerleşimi normal 
olup, kostalarda ve sternumda belirgin yapısal ano-
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Öz

Poland sendromu nadir görülen konjenital bir sendromdur. Major 
pektoral kasın yokluğuna değişik düzeylerde eşlik eden toraks ve/
veya üst ekstremite anomalileri ile karakterizedir. İç organ ano-
malileri ve malignite birlikteliği nedeniyle dikkatli ve uzun süreli 
takip edilmelidir. Biz de bu vaka sunumu ile Poland sendromlu bir 
vakayı literatür eşliğinde tartıştık.
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mali saptanmadı. Üriner sistem ve batın ultransonog-
rafisi, ayrıntılı kardiyak inceleme yapıldı. Herhangi bir 
patolojik duruma rastlanmadı. 

TarTIşma

PS’nin karakteristik bulgusu pektoralis major kasının 
kısmen veya tamamen yokluğu olup, minör pektoral 
kasın ve kostaların değişen oranlarda yokluğu, meme 
ve/veya meme başının yokluğu veya hipoplazisi, cilt 
altı yağ dokusu hipoplazisi, aksillada kıllanma kaybı, 
radius/ulna hipoplazisi, el anomalileri (elin normal-
den küçük olması, sindaktili, brakisindaktili vb.) gibi 
göğüs kafesi ve üst ekstremite anomalilerinin yanı 

sıra dermatolojik anormallikler, dekstrokardi, kara-
ciğer/bilier traktus anomalileri, üriner sistem dupli-
kasyonu ve renal agenezi gibi bulgular hastalarda de-
ğişen oranlarda görülmektedir. Etiyolojisi tam olarak 
bilinmemekle birlikte intrauterin dönemde subklavi-
an arter ve dallarının kan akımının kesintiye uğraması 
sonucu olduğu tahmin edilmektedir. Sendromun şid-
detini ve tutulan bölgeyi kan akımının kesintiye uğra-
ma derecesi ve kesintinin yeri belirlemektedir4. 

Erkek/kadın oranı en az 3/1 olup, vakaların %75’inde 
sağ taraf etkilenir5,6. Bizim vakamız da erkek cinsiyet 
ve sağ taraf tutulumu ile literatürle uyumluydu. Bi-
lateral tutulum oldukça nadir olup, vaka sunumları 
şeklinde bildirilmiştir7. Ancak literatürden farklı ola-
rak ülkemizden, 2015 yılında yayınlanan bir çalışma-
da, 113 PS’li hastadan 63’ünde sağ, 42’sinde sol ve 8 
hastada bilateral yerleşim olduğu bildirilmiştir8.

PS’nin klinik bulguları çok çeşitlidir ve bu bulguların 
tümü aynı hastada bulunmayabilir. Ancak tanı için 
pektoralis major kasının agenezi veya hipoplazisi ya-
nında diğer bulgulardan en az birinin bulunması ge-
reklidir2. Bizim hastamızda pektoralis major kasının 
yokluğuna, pektoralis minör kası yokluğu, ciltaltı yağ 
dokusu hipoplazisi, hipoplazik meme başı bulguları 
eklenmişti. 

Sendrom mevcut klinik bulgulara göre hafif ve ağır 
form olarak sınıflandırılabilir. “Pektoralis majör kası-
nın sternokostal bölümünün yokluğu”na eşlik eden 
meme hipoplazisi ve meme ucu asimetrisi gibi gün-
lük aktiviteleri kısıtlamayan basit deformiteler “Hafif 
Form”, günlük aktivitelerde kısıtlamaya neden olan 
kostal, musküler eksiklikler ve üst ekstremite anoma-
lilerinin temel bulguya eşlik ettiği olgular “Ağır Form” 
olarak değerlendirilir. Ağır formlar doğum sırasında 
tespit edilirken, hafif formlar erişkin yaşa kadar ta-
nınmayabilir4. Biz hastamızı mevcut bulguları nede-
niyle PS’nin hafif formu olarak değerlendirdik. 

PS’nin birliktelik gösterdiği birçok hastalık ve send-
rom bulunmaktadır. Bu nedenle hastalar klinik olarak 
ayrıntılı değerlendirilmelidir. PS’nin en sık görülen 
bulgusu göğüs kafesi depresyonu, en sık eşlik eden 

Figure 1. 

Figure 2. 
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anomali Sprengel deformitesidir8. Dekstrokardi, akci-
ğer herniasyonu, renal ve vertebral anomaliler litera-
türde olgu sunumları şeklinde karşımıza çıkmaktadır. 
Poland sendromunun dekstrokardi birlikteliği bilin-
mektedir. Torre M. ve ark.9 bu birlikteliği %14, Fra-
ser ve ark.10 ise  %16 sıklıkta bulmuştur. Dekstrokardi 
bildirilen vakaların hemen hemen tamamında göze 
çarpan sendromun bu hastalarda sol taraf tutulumu 
göstermesi ve sağda eşlik eden kosta anomalilerinin 
olmasıdır11. Hastamız sağ taraf tutulumluydu ve bek-
lendiği gibi dekstrokardisi yoktu.

Literatür incelendiğinde PS’nin çeşitli malignite tür-
leri ile birlikteliği olgu sunumları şeklinde karşımıza 
çıkmaktadır. Özellikle etkilenen tarafta meme kanseri 
gelişimi en sık bildirilen malignensi tipidir12,13. Akciğer 
kanseri14, mide kanseri15, leiomyosarkom16, Wilms 
tümörü17 ve lösemi18 birlikteliği görülen vakalar bil-
dirilmiştir. 

Hastada bulunan deformiteler hastanın işlevsel ve 
estetik sorunlarını belirler. Bu nedenle hasta ba-
zında çözüm arayışına girilmelidir. Pektoral kasın 
yokluğu, latissimus dorsi ve teres major gibi çevre 
kaslarla kompanse edilebilir19. Bu hastalara egzersiz 
programı düzenleyerek kompansatuvar kaslar güç-
lendirilebilir ve omuz hareket açıklığı optimal hale 
getirilebilir. Günlük yaşam aktiviteleri kısıtlı olan ya 
da estetik kaygıları yoğun olan hastalarda ise cerrahi 
tedavi planlanmaktadır. Uygulama yaşı olarak büyü-
me periyodunun tamamlanması beklenmektedir. Li-
teratürde PS’li hastaların deformitelerine yönelik pek 
çok cerrahi prosedür bildirilmiştir. Bu amaçla otolog 
kas transferi ve kosta greftleri kullanılmaktadır. Yiyit 
ve ark.’larının8 çalışmasında, göğüs duvarı stabilizas-
yonu ve optimum simetrik vücut görünümü için lati-
simus dorsi kas transferinin etkili bir yöntem olduğu 
söylenmiştir. 

Sonuç olarak, PS nadir görülen bir sendrom olmasına 
rağmen, eşlik eden deformiteler, iç organ anomalileri 
ve sonradan ortaya çıkan malignensi birlikteliği nede-
niyle dikkatli ve uzun dönem takip edilmesi gereken 
bir durumdur. 
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