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OLGU SUNUMU

Poland Sendromlu Bir Olguda Ust
Ekstremite Kas Zayifligi

Upper Extremity Muscle Weakness in a Case with Poland Syndrome

Ebru Calik Kotokcs,! Naciye Vardar Yagh,'! Deniz inal ince,’ Melda Saglam,! Hilya Arkan,'

Ebru Gines Yalcin?

Ozet

Abstract

Poland sendromu, pektoralis major kasinin kismen
veya tamamen yoklugu ile karakterize nadir gérilen
bir sendromdur. Bu calismada; 13 yasinda Poland
sendromu tanili olgu klinik, laboratuar ve fonksiyonel
dzellikleri ile sunulmaktadir. Olgunun sag taraf pek-
toral kas hipoplazisi yaninda brakidaktilisi  vardi.
Solunum fonksiyonlari ve solunum kas kuvveti normal
sinirlardaydi. Akciger grafisi normal olarak izlendi. El
dinamometresi ile Ust ekstremite kaslarinda (omuz
abduktér, horizontal adduktér, horizontal abduktér,
dirsek fleksér kaslar ve el kavrama) kuvvet kaybi
saptandi. Postir analizinde, hastanin orta siddetli
postir bozukluklar oldugu bulundu. Poland sendro-
mu, gérinim defektine ek olarak ayni zamanda kas
zayfligi, postural deformiteler ve egzersiz kapasitesin-

de azalma gibi fonksiyonel etkilere yol agabilmektedir.

Anahtar Sézciikler: Poland sendromu, pektoral kas,
kas kuvveti dinamometreleri, kas kuwveti, solunum
kaslar.

Poland syndrome is a rare genetic disorder character-
ized by a partial or total absence of the pectoralis
major muscle. In this study, a case of a 13-year-old
diagnosed with Poland syndrome is presented with
clinical, laboratory, and functional findings. The case
presented with brachydactyly and right side pectoral
muscle hypoplasia. The respiratory functions and
respiratory muscle strength were within normal limits.
Chest X-ray was normal. The loss of strength in the
upper extremity muscles (shoulder abductors, hori-
zontal adductors, horizontal abductors, elbow flexors,
and hand grip) was determined with a hand-held
dynamometer. The posture analysis revealed that the
patient had moderate to severe postural disorders. In
addition to the appearance defect, Poland syndrome
can also lead to functional effects such as muscle
weakness, postural deformities, and decrease in the
exercise capacity at the same time.

Key words: Poland syndrome, pectoralis muscle,
muscle strength dynamometers, muscle strength,
respiratory muscles.
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1841 yilinda bildirdigi bir olgu nedeniyle Sir Alfred Po-
landtan adini almig olan Poland sendromu nadir gézle-
nen konjenital bir sendromdur. Poland sendromunun
insidansi 1/7000 ile 1/100000 arasindadir. Genellikle
meme ve/veya meme basinin yoklugu veya hipoplazisi,
cilt alti yag dokusunun hipoplazisi, pektoralis major kasi-
nin kismen veya tamamen yoklugu, pektoralis minor kasi-
nin yoklugu, pektoral ve aksiller killanmanin olmamasi,
kaburgalarin degisen oranlarda yoklugu ve el anomalileri
ile karakterizedir (1). Yaklagik 30.000 canli dogumdan
birinde meydana gelen bu defekt asil olarak unilateral ve
sag taraflidir. Sendrom, 3:1 oraninda erkeklerde daha
fazla gérolmektedir (2). Uc yasinda tani alan bu olgu,
nadir gérilen bu defektin gérinim bozuklugunun yanin-
da fonksiyonel bozukluklara da yol acabildigini géster-

mek amaciyla sunuldu.

OLGU

On Uc¢ yasinda, eforla nefes darligi ve gégiste sikisma
hissi yakinmalar olan, 10 yildir Poland sendromu tanisiy-
la takipli erkek hasta; Nisan 2012 tarihinde cocuk gégis
hastaliklar Unitesinden fizyoterapi ve rehabilitasyon bé-
l[tmindeki kardiyopulmoner rehabilitasyon initesine kon-
stlte edildi.

Hastanin boyu 153 cm, vicut agirhg 40 kg ve beden
kitle indeksi 17,1 kg/m? idi. Ozgecmisinde; Poland send-
romu, polen alerjisi, atopik dermatit, migren ve vitamin D
eksikligi vardi. Soy gegmiste, annede alerjik astm, tasi-
kardi ve vokal nodul, kardeste alerjik bronsit vardi. Anne
ve baba arasinda akrabalik yoktu. inspeksiyonda sag
hemitoraksin sol hemitoraksa gére daha basik ve én
kaslarin hipoplozik oldugu, sag meme ucunun sola gére
daha kigik oldugu ve daha yukarda asimetrik yerlegim
gosterdigi gozlendi (Sekil 1). inspeksiyonda ve yapilan
uzunluk 8lciminde sag el parmaklarinda belirgin olmak
Uzere (brakidaktili), sag Ust ekstremitesinde kisalik oldugu
saptandi (Tablo 1, Sekil 2). Gég§us cevre dlcimine gére
derin gégis solunumu vardi. Spirometre parametreleri
(SensorMedics, 6200 Body Box, Viasys, USA) normal
sinirlardaydi (FEV1: %96, FEV1/FVC: %99, FVC: %97,
FEF2s5.75: %80, PEF: %95). Akciger grafisi normal olarak
izlendi. Manyetik rezonans gérintilemesinde tonsiller
hipertrofi saptandi. Laboratuvar incelemelerinde |6kosit:
8.130 /mm3, hemoglobin: 11,9 g/dl, hematokrit: %35,1,
trombosit: 358.800 /mm? bulundu.

Hastanin solunum kas kuvvetinin degerlendirilmesi igin,
agiz ici basing 6lcim cihazi (Micro MPM, Micro Medical
Ltd., Kent, England) ile maksimum inspiratuar (MIP) ve

maksimum ekspiratuar basinglar (MEP) slcildi. MIP 94
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cmH,O ve MEP 108 cmH,O olarak bulundu. Olcilen
MIP ve MEP degerleri beklenen degerlerin sirasiyla %116

ve %99’uydu ve solunum kas zayiflig saptanmadi (3,4).

Sekil 1: Sag hemitoraksta basiklik ve meme ucunda gelisim geriligi.

Tablo 1: Ekstremite uzunluk &lcomd degerleri.

Sag Sol
Ust kol 31 cm. 33 cm.
On kol 25 em. 26 cm.
El 17 cm. 18 cm.

Yapilan postir analizinde hastanin orta siddetli postir
bozukluklar oldugu bulundu (5). Lateral postir analizinde
omuz protraksiyonu, posterior postir analizinde belirgin
skapula protrizyonu ve hafif omuz esitsizligi, anterior
postir analizinde ise pektus ekskavatumu oldugu gézlen-
di. Kisalk degerlendirmesinde sag taraf pektoral kaslarda
kisalik bulunmazken, sol taraf pektoral kaslarda kisalik
(sol lateral epikondilit-yatak arasi mesafe: 7 cm) bulundu.

Sekil 2: Sag el parmaklarindaki kisalik.
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El dinamometresi ile omuz abduksiyon, horizontal adduk-
siyon, horizontal abduksiyon, dirsek fleksiyon ve el kav-
rama kas kuvveti degerlendirildi. Test sonucunda, hasta
etkilenen tarafta yas ve cinsiyetine gére ulasmasi gereken
omuz abdiktér kas kuvvetinin %67,3’Gne, dirsek fleksor
kas kuvvetinin = %81’ine ve el kavrama kuvveti-
nin %44,6’sina ulash ve farkli oranlarda kuvvet kaybi
oldugu saptandi (6,7). Omuz horizontal abduksiyon ve
adduksiyon kas kuvveti icin referanslar degerler bulun-
mamasina ragmen, etkilenen taraf kas kuvvetinin karsi
tarafa gére daha distk oldugu bulundu (Sag horizontal
adduksiyon kas kuvveti: 138 N-Sol horizontal adduksiyon
kas kuvveti: 178 N, Sag horizontal abduksiyon kas kuvve-
ti: 114 N-Sol horizontal abduksiyon kas kuvveti: 138 N).
Fonksiyonel egzersiz kapasitesi icin alti dakikalik yirime
testi (6 DYT) yapildi (8). 6 DYT mesafesi 812,75 m idi.
Olgu yasl, cinsiyeti, boyu ve vicut agirhgina goére ulas-
masi gereken 6 DYT mesafesinin %85,27'sine ulast ve
egzersiz kapasitesinde bir azalma oldugu saptandi (9).
Olgu, 6 DYT sonunda maksimal kalp hizinin %
60,39'una ulash (Tablo 2).

TARTISMA

Bu calismada, Poland sendromlu erkek bir hastada Ust
ekstremite kas kuvvetinde ve fonksiyonel egzersiz kapasi-
tesinde azalma ve cesitli postir problemleri olabilecegini
gosterdik. Ayrica Poland sendromunun cesitli karakteristik
dzelliklerini de sunmaya caligtik.

Gintmizde Poland sendromu tanisinda éne cikan ézellik
pektoralis major kasinin yoklugudur. Bu &zellige, Poland
sendromunun bilinen diger &zelliklerinden bir veya daha
fazlasinin katilmasi durumu “Poland sendromu” olarak
kabul gérmektedir (1,2,10). Cogunlukla pektoralis major
kasinin sternokostal baginin olmamasi seklinde gézik-
mekle birlikte, bircok hastada pektoralis minor kasinin
yoklugu eslik etmektedir (11). Eli etkileyen deformiteler
dnemli dlcide degismektedir ve gégis malformasyonu-
nun siddeti ile iligkili degildir (1,12). Olgumuzda literatir-
le uyumlu olarak sag hemitoraksin sol hemitoraksa gére
daha basik ve én kaslarin hipoplazik oldugu, sag taraf
memenin kigUk (hipomasti) ve asimetrik yerlesimli oldugu
gézlendi.

Sendromun komponentlerinden olan el anomalileri, orta
falankslarda kisalik ve yapigikliktan (sindaktili) elin tama-
men yokluguna (akeiri) kadar farkliik gésterebilir (10).
Bunlarin disinda el hipoplazisi, 6n kol kisaligi, bazi veya
tom parmaklarin yoklugu (adaktili), kleft el, el veya ellerin
yoklugu (akeiri) gérilebilir (1,10). Olgumuzda yapilan
uzunluk 8lciminde sag el parmaklarinda belirgin olmak
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(brakidakiili) Gzere sag Ust ekstremitesinde kisalik oldugu
saptand.

Poland sendromunda, erkekler kadinlara kiyasla 2:1 veya
3:1 oraninda daha fazla etkilenmektedirler. Vicudun sag
tarafinda doha fazla oranda (%60-75) izlenmektedir.
Ailesel birliktelik oldukca nadirdir ve % 1’in altindadr.
Sporadik olgularda erkek baskinhgr ve sag tarafin etki-
lenme sikhigr fazla iken, ailesel olgularda erkek kadin
orani ve sad sol etkilenme orani hemen hemen esittir
(1,2,13). Olgumuz da literatirle uyumlu olarak sag taraf
etkilenmis erkek hastaydi ve ailenin diger bireylerinde

Poland sendromuna rastlanmadi.

Tablo 2: 6 DYT éncesi ve sonrasi fizyolojik cevaplar.

Test 6ncesi Test sonrasi
Kalp hizi 85 atim/dk 125 atim/dk
SpO2 % 98 % 98
Solunum frekansi 32 soluk/dk 36 soluk/dk

Kan basinc 109/74 mmHg  110/80 mmHg
Dispne (BS) 0 0
Yorgunluk 0 0,5
Bacak yorgunlugu 0 0

SpO2: Oksijen saturasyonu, BS: Borg skalasi.

Literatirde spirometre ile belirlenen solunum fonksiyon
bozuklugu olan Poland sendromu olgular yoktur. Deniz
ve ark. (14), 20 yasinda erigkin yasta tani konan olgulari-
nin spirometre sonuglarini normal sinirlar icinde bulmus-
lardir. Gocmen ve ark. (15), iki Poland olgularinin birinde
normal spirometre bulgular  bulurken, iki kostasinda
anomali ve sad hemitoraksta belirgin volim kaybi gézle-
nen diger vakalarinda hafif restriktif solunum fonksiyon
bozuklugu bulmuslardir. Poland sendromu &zelliklerinin
siddeti ve yayginhg kisiden kisiye degismektedir. Olgu-
muzun hafif pektus ekskavatum ve omuz esitsizligi olma-
sina ragmen, restriktif solunum bozuklugu olusturacak
kadar siddetli gégis deformitelerinin olmamasi, spiromet-
re degerlerinin normal sinirlar icinde olmasini aciklamak-
tadir.

Poland sendromunda en sik karsilasilan gégUs deformite-
si; hipoplazik ve deforme kaburgalarin neden oldugu tek
tarafli hafif torasik depresyondur (10,11). Bunun yaninda
pektus ekskavatum, skolyoz ve eleve skapula gibi torakal
anormallikler de rapor edilmigtir (16). Uludag ve ark. (17),
18 yasindaki Poland sendromu vakalarinda torakal ver-

tebral skolyoz ve belirgin skapula protrizyonu gézlemle-
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miglerdir. Olgumuzda literatirle uyumlu olarak omuz
protraksiyonu, belirgin skapula protrizyonu, hafif omuz
esitsizligi ve pektus ekskavatum oldugu gézlendi.
Literatirde Poland sendromlu bir olguda solunum kas
kuvvetini degerlendiren tek calismada, inspiratuar ve
ekspiratuar kas kuvvetinin beklenen degerlere gére dusik
oldugu bulunmustur (14). Olgunun solunum kas kuvveti-
nin normal bulunmasi, solunum kaslarini olumsuz etkile-
yecek olcide gégus duvar deformitesi bulunmamasi ve
pektoral kaslarin hipoplastik olmasina baglh olabilir.
Poland sendromlu hastalarda el dinamometresi ile kas
kuwvet testi yapildigini ve bu degerlerin normale gére
disik oldugunu gésteren bir calismaya rastlamadik.
Deniz ve ark (14), sag el ikinci ve Uginct parmaklarda
sindaktilisi olan ve Ucinci, dérdinci ve besinci orta
falankslan kisa olan olgularinda Cybex dinamometresi ile
yaptiklari kas testinde omuz horizontal abduksiyon ve
addiksiyon kaslarinda kuvvet kaybi saptamiglardir. Goc-
men ve ark (15), Poland sendromlu iki olgularinin fizik
muayenelerinde etkilenen taraf kas kuvvetinin digerine
gore daha disik oldugunu bulmuslardir. El dinamomet-
resi ile yaptigimiz kas testinde, olgumuzun sag Ust ekstre-
mite kas kuvvet kaybi oldugu bulunmustur. Literatirle
uyumlu olarak etkilenen taraf omuz horizontal abduksiyon
ve addiksiyon kas kuvveti diger tarafa gére daha disik
bulunmustur.

Literatirde Poland sendromlu hastalarda egzersiz kapasi-
tesini degerlendiren ve bu degerlerin normale gére disitk
oldugunu gésteren bir calismaya rastlamadik. Fonksiyo-
nel egzersiz kapasitesini degerlendirmek icin yaptgimiz é
DYT sonucunda, olgumuzun egzersiz kapasitesinde mini-
mal bir disme oldugu saptandi. Teste verilen fizyolojik ve
yorgunluk cevaplar normaldi. Ailede astim &ykisi ve
dzgegmisinde polen alerjisi ve atopik dermatiti olan ol-
gumuzda, brong duyarlihgi testi yapilmamasina ragmen
alerjik semptomlarin fonksiyonel kapasitedeki minimal
azalmaya katkida bulunabilecegini disinmekteyiz. Spi-
rometre ve solunum kas kuvveti degerleri normal sinirlar-
da olan, quadriceps kas kuvvet kaybi bulunmayan, objek-
tif bir ydntemle degerlendirememize ragmen dizenli ola-
rak rekreasyonel aktivitelere katilan ve fiziksel olarak akfif
olan olgumuzda egzersiz kapasitesinde belirgin bir disme
olmayacagi disinilmektedir.

Sonuc olarak; bu calisma, nadir gérilen bir sendrom
olan Poland sendromunun sadece dig gérinim bozuklu-
gu degil, ayni zamanda kas kuvvet kaybi ve postir bozuk-
luklari gibi fonksiyonlar etkileyebilecek sonuclar meydana
getirebilecegini géstermesi acisindan énemlidir. Bu hasta-

larin fizyoterapi ve rehabilitasyon degerlendirmelerinde
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solunum ve periferal kas kuvvet testi ile birlikte fonksiyonel
kapasite dlgimine yer verilmeli ve detayli postir analizi
ile postiral bozukluklari saptanmalidir. Bu ¢aligmanin,
Poland sendromlu hastalarda rehabilitasyon programlari-

ni planlarken yol gésterici olacagr disintlmektedir.
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