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OLGU SUNUMU CASE REPORT
Poland Sendromu: Iki Olgu Sunumu
Poland Syndrome: A Report of Two Cases
Tayfun Kermenli', Adil Dogan?
Ozet Abstract
Poland sendromu pektoralis majér kasinin yoklugu ile Poland  syndrome is a congenital  syndrome
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karakterize konjenital bir sendromdur. Bu sendrom ile
beraber, ayni tarafta pektoralis minér kasinin yoklugu,
g6gis ve Ust ekstremite deformiteleri, meme dokusu-
nun gelismemesi, aksillada alopesi, 2. ila 5. arasin-
daki kaburgalarin olmamasi, latissimus dorsi, serratus
anterior ve eksternal oblik kaslarinin gelismemis ol-
masi gibi ilave bulgular gérilebilir. Ayni tarafli toraks
¢6kiklogu, toraksta paradoksal hareket ve akciger
herniasyonu da bulunabilir. Poland sendromunun
genel olarak 1/30000 siklikta gérildigo tahmin
edilmektedir. Erigskin yasta tani konulmasi nedeniyle
bu iki nadir olguyu sunuyoruz.

Anahtar Sézcikler: Poland
toraks anomalisi, pektoral kas.

sendromu, konijenital

characterized by the absence of the pectoralis major
muscle. Additional findings may include a lack of the
pectoralis minor muscle, breast and upper extremity
deformities, nondevelopment of breast tissue, axillary
alopecia, and the absence of ribs 2 to 5, the
|atissimus dorsi, serratus anterior, and the external
oblique muscles. Same side thoracic depression,
paradoxical movement of the thorax and pulmonary
hernia may occur. It is estimated that Poland
syndrome is generally seen at a frequency of
1/30000. Presently described are these 2 cases that
are rare due to diagnosis at adult age.

Key words: Poland syndrome, congenital thorax
anomaly, pectoral muscle.

Poland sendromu ilk defa 1841 yilinda Sir Alfred
Poland tarafindan Londra’da tanimlanmighr (1).
Pektoralis majér kasinin kismen veya tamamen
yoklugu ile karakterize konjenital bir sendrom olup
beraberinde, ayni tarafta pektoralis mindr kasinin
yoklugu, gogus ve Ust ekstremite deformiteleri,
meme dokusunun gelismemesi, aksillada alopesi,
2. ila 5.

latissimus dorsi, serratus anterior ve eksternal oblik

arasindaki  kaburgalarin  olmamasi,

kaslarinin gelismemis olmasi gibi ilave bulgular

gérilebilir (2). Aynmi tarafli toraks cokuklogo,
toraksta  paradoksal  hareket ve  akciger
herniasyonu da  bulunabilir  (3).  Sendroma

dekstrokardinin de eslik ettigi bulgular bildirilmistir
(4,5). Poland sendromunun insidansinin 1/30000
tahmin  edilmektedir  ve

oldugu genellikle

erkeklerde gorilmektedir (6). Defekt cogunlukla
unilateral ve sag taraflidir (7). Erigkin yasta tani
alan iki hastamizi bu nadir gérilen sendromu

hatirlatmak amach sunmak istedik..
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Olgu 1:Yirmi bes yasinda erkek hasta, travma sonrasi
cekilen toraks BT'sinde sad pektoral kas gérilmemesi
Uzerine tarafimiza yénlendirildi. Fizik muayenesinde sag
pektoral kasin olmadigr anlagildi, eslik eden meme, kosta
ve ekstremite bulgusu yoktu. PA akciger grafisinde sagda
radyolusensi artisi mevcuttu, toraks BT’sinde sag pektoral
kas izlenmedi, gégis duvar defekti gérilmedi (Sekil 1).
Hastanin  yapilan diger tetkiklerinde organ anomalisi
saptanmadi, kalp ekokardiografisi (eko) normaldi ve kalp

normal yerlesimliydi. Hasta rekostriksiyon amacli olarak

Plastik Cerrahi bslimine yénlendirildi.

¥ = |
Sekil 1: Toraks BT aksiyel kesitte solda pektoral kas izlenirken sagda

gérilmemektedir (ok), PA akciger grafisinde sag radyolisensi artigi vardir.

Olgu 2: Kirk dokuz yasinda erkek hasta, sag gégis duva-
rinda sekil bozuklugu ile bagvurdu. Fizik muayenede sag
hemitoraksta belirgin deformite mevcuttu, pektoral kas
palpe edilemedi. Muayenesinde ekstremite deformitesi
saptanmadi. Toraks duvar defekt alaninda akciger herni-
asyonu ve solunumla birlikte paradoks hareket izlenmedi.
Hastanin toraks BT'sinde sag pektoralis major kasinin
yoklugu ve 2-5. kostalarin anterior kisimlarinin olmadig
gorildi (Sekil 2). Kalp anomalisi acisindan yaptinlan
kardiyak eko normal saptandi, dekstrokardi yoktu. Hasta-
nin toraks duvar deformitesine bagl solunum parametre-
lerinde anormallik tespit edilmedi. SFT &lciminde FEV1:
3,2 L (%89), FVC: 4,1 L (%82), FEV1/FVC: %75 olarak
8lculdi. Hastaya toraks duvarinda anterior defekt olmasi
nedeniyle rekonstriksiyon planlandi, operasyon amach
bilgi verildi, ancak hastanin solunumsal probleminin ol-
madigini belirmesi ve operasyonu kabul etmemesi zeri-

ne takibe alind:.

TARTISMA

Poland sendromu nadir gérilen ve ayni tarafli konjenital
el ve toraks anomalilerinin eslik ettigi bir sendromdur.
Etiyolojisi tam olarak bilinmemektedir, bununla birlikte
bazi herediter olgular da bildirilmistir (8). Hastalar genel-
de cocukluk caginda veya adslesan dénemde tani alirlar,
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bizim iki olgumuzda oldugu gibi eriskin dénemde tespit
edilen olgular nadir gérilmektedir.

Tanisinda, 6zellikle toraks muayenesi ve ekstremite mua-
yenesi dikkatle yapiimalidir. Radyolojik olarak iki yénlu
toraks grafisi ve toraks BT, kosta anomalilerini ve pektoral
kas yoklugunu géstermektedir. Bizim olgularimizda da
toraks BT gorintisi tani koydurucu nitelikte olmustur. PA
akciger grafisindeki radyolisensi de bu sendrom agisin-
dan siphe uyandirmalidir. Kardiyak problemler ve dekst-
rokardi eslik edebildiginden kardiyak eko da tanida kul-
lanilmaktadir. Ozellikle kas interpozisyonu veya toraks
duvar rekonstriksiyonu planlanan hastalarda 3D re-

konstriksiyonlu toraks BT ve toraks MR gérintileri yol

gosterici olmaktadir (9).

Sekil 2: PA akciger grafisinde sagda 2-5. kosta anterior kisim yoklugu,
sagda radyolisensi artisi (a), toraks BT mediasten kesitinde 2-5. kosta
anterior kisimlarinin ve pektoral kasin yoklugu (b,c).

Gogus duvarn defekti ile kosta agenezisine eslik eden
paradoks solunum veya akciger herniasyonu gibi bulgula-
rin varhiginda, toraks duvarn rekonstriksiyonu uygulanma-
si dnerilmektedir (10). Ozellikle ikinci olguda, cok sayida
kosta anomalisi olmasi nedeniyle gégis duvarn rekonst-
riksiyonu uygulanabilecegi kanaatinde olmamiza ragmen
onam alinamamasi nedeniyle islem gerceklestirilememistir.
izole pektoral kas agenezisi olan ve solunum fonksiyonla-
rinda etkilenme olmayan hastalarda  kozmetik amacli
latissimus dorsi kas transferi, yag enjeksiyonu, sentetik
grefler ya da silikon protezler uygulanabilmektedir
(11,12). Dogum sonrasi erken dénemde tespit edilen
olgularda cerrahi tedavi yapildigi da bildirilmistir (13). Bu
tip olgularda cerrahi tedavinin erken tercih edilmesinin
nedeni normal solunum hareketlerini saglayabilmektir.

Poland sendromu nadir gérilmesine kargin, dogum son-
rasinda veya erken cocukluk déneminde, paradoks solu-
num hareketi saptanan hastalarda mutlaka akilda bulun-
durulmalidir. Erigskin yasta tespit edilen olgularda toraks
BT ve SFT ile fonksiyonel etkilenme olup olmadiginin

arastirlmasi énerilmektedir.
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