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Case Report / Vaka Sunumu

Physical Therapy and Rehabilitation / Fizik Tedavi ve Rehabilitasyon

Mild form of Poland syndrome: A case report and

review of the literature

Hafif formda Poland sendromu: Bir olgu sunumu ve literatiiriin

gozden gegirilmesi

Ozge Giilsiim ILLEEZ?, Hayriinisa KAHRAMAN ESEN?, Aslihan TARAKTAS?, Feyza UNLU OZKAN?, ilknur AKTAS?

ABSTRACT

Poland syndrome is a rare congenital syndrome. It is characteri-
zed by absence of the pectoralis major muscle variably associated
with thoracic and/or upper limb anomalies. It should be followed
carefully and for a long time due to internal organ anomalies and
malignancy association. In this case report, we have discussed a
patient who had Poland Syndrome in the light of the literature.
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(074

Poland sendromu nadir gériilen konjenital bir sendromdur. Major
pektoral kasin yokluguna degisik diizeylerde eslik eden toraks ve/
veya list ekstremite anomalileri ile karakterizedir. i¢ organ ano-
malileri ve malignite birlikteligi nedeniyle dikkatli ve uzun siireli
takip edilmelidir. Biz de bu vaka sunumu ile Poland sendromlu bir
vakayi literattiir esliginde tartistik.

Anahtar kelimeler: Poland sendromu, konjenital, pektoralis major

GiRiS

Poland sendromu (PS); pektoralis major kasinin age-
nezi veya hipoplazisi ile karakterize, beraberinde to-
raks ve Ust ekstremite anomalilerinin goéraldigi kon-
jenital bir sendromdur. Cogu vaka sporadik olmakla
birlikte, nadiren degisik kalitim paternlerine sahip
ailesel gecis de goriilmektedirt. ilk kez 1841 yilinda
Sir Alfred Poland tarafindan bir olgu sunumu ile bil-
dirilmistir?. insidansi 1/7.000 ile 1/100.000 arasinda
degismekte olup, cogu kaynakta 30.000 canli dogum-
da bir goruldiugu soéylenmektedir. Siklhkla erkek cinsi-
yette ve sag tarafta goriilmektedir.

OLGU
Alti yasinda-erkek hasta, annesi tarafindan fark edi-

len durus bozuklugu nedeniyle poliklinigimize bas-
vurdu. Aktif bir yakinmasi yoktu. Anne-babasinda

akraba evliligi yoktu. Ozgecmisinde ve soygecmisinde
bir 6zellik bulunmuyordu. Boy ve kilosu normal sinir-
larda, motor-mental gelisme geriligi yoktu. Lokomo-
tor sistem muayenesinde, inspeksiyonda sag omuz
dusaklGgl gorilarken, omurgada kurvatur anomali-
si, scapulalarda yapisal anomaliye rastlanmadi. Sag
meme basinin hipoplazik oldugu, sag gégus yarisinin
sola gore deprese oldugu gorildi (Resim 1). Boyun
ve omuz hareket acgikliklari tamdi. Ust ekstremite-
de herhangi bir yapisal deformite gorilmedi. Pal-
pasyonla pektoral kas grubunun yoklugu belirlendi.
Norolojik muayenesi dogaldi. Yapilan incelemelerde
kan sayimi, rutin idrar ve biyokimyasal parametreleri
normal sinirlardaydi. Ultrasonografi ile muayenede
tespit edilen pectoralis major ve mindr yoklugu te-
yit edildi (Resim 2). Eslik edebilecek diger anomali-
ler agisindan hasta ileri incelemeye alindi. PA akciger
grafisinde akciger parankimi ve kalp yerlesimi normal
olup, kostalarda ve sternumda belirgin yapisal ano-
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mali saptanmadi. Uriner sistem ve batin ultransonog-
rafisi, ayrintili kardiyak inceleme yapildi. Herhangi bir
patolojik duruma rastlanmadi.

Figure 1.

Figure 2.

TARTISMA

PS’nin karakteristik bulgusu pektoralis major kasinin
kismen veya tamamen yoklugu olup, minor pektoral
kasin ve kostalarin degisen oranlarda yoklugu, meme
ve/veya meme basinin yoklugu veya hipoplazisi, cilt
alti yag dokusu hipoplazisi, aksillada killanma kaybi,
radius/ulna hipoplazisi, el anomalileri (elin normal-
den kiguk olmasi, sindaktili, brakisindaktili vb.) gibi
gogus kafesi ve Ust ekstremite anomalilerinin yani

sira dermatolojik anormallikler, dekstrokardi, kara-
ciger/bilier traktus anomalileri, triner sistem dupli-
kasyonu ve renal agenezi gibi bulgular hastalarda de-
gisen oranlarda gorilmektedir. Etiyolojisi tam olarak
bilinmemekle birlikte intrauterin dénemde subklavi-
an arter ve dallarinin kan akiminin kesintiye ugramasi
sonucu oldugu tahmin edilmektedir. Sendromun sid-
detini ve tutulan bolgeyi kan akiminin kesintiye ugra-
ma derecesi ve kesintinin yeri belirlemektedir®.

Erkek/kadin orani en az 3/1 olup, vakalarin %75’inde
sag taraf etkilenir>®. Bizim vakamiz da erkek cinsiyet
ve sag taraf tutulumu ile literatirle uyumluydu. Bi-
lateral tutulum oldukga nadir olup, vaka sunumlari
seklinde bildirilmistir’. Ancak literatirden farkli ola-
rak tlkemizden, 2015 yilinda yayinlanan bir ¢alisma-
da, 113 PS’li hastadan 63’linde sag, 42’sinde sol ve 8
hastada bilateral yerlesim oldugu bildirilmistir®.

PS’nin klinik bulgulari ¢cok cesitlidir ve bu bulgularin
tima ayni hastada bulunmayabilir. Ancak tani icin
pektoralis major kasinin agenezi veya hipoplazisi ya-
ninda diger bulgulardan en az birinin bulunmasi ge-
reklidir?. Bizim hastamizda pektoralis major kasinin
yokluguna, pektoralis minor kasi yoklugu, ciltalti yag
dokusu hipoplazisi, hipoplazik meme basi bulgulari
eklenmisti.

Sendrom mevcut klinik bulgulara gére hafif ve agir
form olarak siniflandirilabilir. “Pektoralis major kasi-
nin sternokostal boliminidn yoklugu”na eslik eden
meme hipoplazisi ve meme ucu asimetrisi gibi giin-
[Uk aktiviteleri kisitlamayan basit deformiteler “Hafif
Form”, glinlik aktivitelerde kisitlamaya neden olan
kostal, muskuler eksiklikler ve Gist ekstremite anoma-
lilerinin temel bulguya eslik ettigi olgular “Agir Form”
olarak degerlendirilir. Agir formlar dogum sirasinda
tespit edilirken, hafif formlar eriskin yasa kadar ta-
ninmayabilir. Biz hastamizi mevcut bulgulari nede-
niyle PS'nin hafif formu olarak degerlendirdik.

PS’nin birliktelik gosterdigi bircok hastalik ve send-
rom bulunmaktadir. Bu nedenle hastalar klinik olarak
ayrintih degerlendirilmelidir. PS’nin en sik goérilen
bulgusu gogus kafesi depresyonu, en sik eslik eden
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anomali Sprengel deformitesidir®. Dekstrokardi, akci-
ger herniasyonu, renal ve vertebral anomaliler litera-
tirde olgu sunumlari seklinde karsimiza ¢ikmaktadir.
Poland sendromunun dekstrokardi birlikteligi bilin-
mektedir. Torre M. ve ark.® bu birlikteligi %14, Fra-
ser ve ark.’ ise %16 siklikta bulmustur. Dekstrokardi
bildirilen vakalarin hemen hemen tamaminda goze
carpan sendromun bu hastalarda sol taraf tutulumu
gostermesi ve sagda eslik eden kosta anomalilerinin
olmasidirl. Hastamiz sag taraf tutulumluydu ve bek-
lendigi gibi dekstrokardisi yoktu.

Literatir incelendiginde PS’nin cesitli malignite tur-
leri ile birlikteligi olgu sunumlari seklinde karsimiza
cikmaktadir. Ozellikle etkilenen tarafta meme kanseri
gelisimi en sik bildirilen malignensi tipidir'>*3, Akciger
kanseri**, mide kanseri®>, leiomyosarkom?®, Wilms
timora’ ve 16semi® birlikteligi gorulen vakalar bil-
dirilmistir.

Hastada bulunan deformiteler hastanin islevsel ve
estetik sorunlarini belirler. Bu nedenle hasta ba-
zinda ¢6zim arayisina girilmelidir. Pektoral kasin
yoklugu, latissimus dorsi ve teres major gibi ¢cevre
kaslarla kompanse edilebilir’®. Bu hastalara egzersiz
programi dizenleyerek kompansatuvar kaslar glc-
lendirilebilir ve omuz hareket acikhigi optimal hale
getirilebilir. Glnlik yasam aktiviteleri kisith olan ya
da estetik kaygilari yogun olan hastalarda ise cerrahi
tedavi planlanmaktadir. Uygulama yasi olarak biyd-
me periyodunun tamamlanmasi beklenmektedir. Li-
teratlirde PS’li hastalarin deformitelerine yonelik pek
cok cerrahi prosedir bildirilmistir. Bu amacla otolog
kas transferi ve kosta greftleri kullaniimaktadir. Yiyit
ve ark.larinin® calismasinda, gogls duvari stabilizas-
yonu ve optimum simetrik viicut gérinimd igin lati-
simus dorsi kas transferinin etkili bir yontem oldugu
soylenmistir.

Sonug olarak, PS nadir goriilen bir sendrom olmasina
ragmen, eslik eden deformiteler, ic organ anomalileri
ve sonradan ortaya ¢ikan malignensi birlikteligi nede-
niyle dikkatli ve uzun dénem takip edilmesi gereken
bir durumdur.
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