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OZET

Pektoralis major kasinin sternal bélimiiniin tek tarafli hipoplazisi, aynt larafta
sindaktili, brakidaktili, mikrodaktili ve ektrodaktili ile karakterli tipik bir Poland
Sendromu olgusu, iilkemizde oldukg¢a nadir goriilmesi nedeni ile sunulmustur.

Olgu nedeni ile kaynaklar gozden gegirilmistir.

SUMMARY
"Poland’s Syndrome"'

A case of Poland's Syndrome characterized with unilateral hypoplasis of pec-
toralis major muscle, syndactily, brachydactily, microdactily, and ectrodactilism
has been presented because of its rarity in our country.

The literature data concerning with the subject has also been reviewed.

Tek tarafli parsiyel veya total olarak pektoral major ve/veya minor kaslarinin
hipoplazisi veya yoklugu, aym tarafta el parmaklarinda sindaktili, mikrodaktili ile
karakterli bu sendrom ilk defa 1841 yilinda Alfred Poland tarafindan tanimlanmus-
tir!.

Poland'in tarif ettigi olguda pektoralis major kasinm sternal ve kostal boliim-
lerinin yoklugu pektoralis minor kasinin tamamen yok olusu, sol elde orta parmak
hari¢ biitiin parmaklarda orta falankslarin yoklugu, parmaklar arasinda perde olusu,
sol elin sag ele nazaran kiiciik ve kisa olusu belirtilmisgtir.

Daha sonra cesitli arastineilar tarafindan bu sendromla birlikte tanimlanan
brakidaktili, kosta defektleri, lezyonun oldugu tarafta 2. ve 5. kostalarin yoklugu
veya atrofisi, akciger herniasyonu, ipsilateral meme dokusu veya basimin aplazisi
ya da atrofisi, strabismus, epikantus, anomali bulunan ekstremitenin avuc¢ icinde

simian ¢izgisinin bulunmasi, sendromun varyasyonlari olarak kabul edilmektedir® %,
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OLGU

N.A., 2 yasinda, kiz ¢ocugu, protokol no: 138109.

Sag el parmaklarinda yapisikhik ve kisalik, sag meme basinin sola gore diiz,
sag pektoral kas grubunun sola gore daha diiz ve ince olmasi nedeniyle poliklinigi-
mize bagvurdu. Anne, gebelik sirasinda hastalik, ilac kullanma ve radyasyon alma
tanimlamiyor. Oz ge¢miginde ozellik yok. Anne 19, baba 27 yasinda ve aralarinda
akrabalik yok. Hasta ailenin tek ¢ocugu. Kiirtaj, diisiik yok. Aile kalitimsal yonden
incelendi, el veya ayak anomalisi olan kimse tanimlanmiyor.

Fizik muayenede: Agirhik: 13.000 kg (% 75 persantil).

Boy: 88 em (% 75 persantil). Sag elde bas parmak hari¢ 4 parmak arasinda
sindaktili, brakidaktili, mikrodaktili ve hipoplazi saptandi (Resim 1).

Resim: 1 — Olgunun Her iki Elinin Bir Arada Gériiniimii

Saf meme basi sola gore hipoplazik. Sag pektoralis major kasinin sternal loju

daha fazla olmak iizere biitiinii hipoplazik (Resim 2) olup, omuz, el ve ayak hareket-
leri normal.
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Resim: 2 — Olgunun Meme Bagi ve Pektoral Kas Grubundaki
Hipoplazinin Goriiniimii

Diger sistem bulgularinda patolojik bulgu saptanmadi.

Radyolojik olarak; kemik yas: fizik yagina uygun bulundu. PA ake. grafisinde,
her iki hemitoraks esit olup, kosta ve kikirdak anomalisi goriilmemistir. Diafragma-
lar normal goriiniimde ve akcigerde herniasyon yok (Resim 3).
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Resim: 3 — Olgunun PA Toraks Grafisi . Anomali Yok.

Her iki elin kargilastirmal radyogramlarinda; sag el sola gore hipoplazik olup,
2-3-4 ve 5. parmaklarda yapigiklik, 2-3 ve 4. parmaklarda medial falanks yoklugu,
5. parmak distal falanksda segmenter goriiniim saptandi. Sol el kemik yapilan ve
yumusgak dokular normal bulundu (Resim 4).
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Resim: 4 — Her [ki Elin Radyolojik Gériiniimii

Kraniografi, vertebra grafileri, alt ekstremite radiogramlari ve IVP. normal bu-

lundu.
Laboratuvar tetkiklerinde hemogram, idrar ve kan kimyasi sonuclari normal

bulundu.

Kromozom analizinde; tetkike uygun 20 figiir incelendi, model sayisi: 46.
Otosomlar genellikle normal goriiniimde, cinsiyet kromozomu: 46 /xx olarak bildi-
rildi (Kromozom analizi Istanbul Tip Fakiiltesi Ic Hastaliklan Kiirsiisii Tibbi Gene-
tik Boliimiinde 22.4.1981 tarih ve 421980 say1 ile yapilmigtir. GOsterdikleri ilgi icin
tesekkiir ederiz.)

TARTISMA

Klasik olarak Poland'in tamimladigi modele ek olarak daha sonra cesitli otor-
lerce gosterilen varyasyonlar tabloda gosterilmistir.

— 179 —



Tablo: I
Poland Sendromu'nun Klasik Bulgular: ve Varyasyonlan

Poland Sendromu'nun Ek Olarak Bulunabilen
Klasik Bulgulan Varyasyonlar
— Tek tarafli sindaktili — Lezyon tarafinda 2-5. kostalann yoklugu
— Mikrodaktili veya atrofisi
— Aym tarafta pektoralis major ve/veya — Aym tarafta alt serratus ant. kasiin
minor kasinin yoklugu ya da hipopla- yoklugu
zisi — Akciger herniasyonu
— Orta parmak hari¢ tek tarafh biitiin — Aynm tarafta meme veya memebasinin
parmaklarda orta falanks yoklugu yoklugu veya atrofisi
— Strabismus
— Epikantus

— Lezyon olan avug icinde Simian ¢izgisi

Sendromun bugiine kadar saptanan ve biitiin aragtirmacilarca kabul edilen
ozellikleri sunlardir:

1- Sendromun etyolojisi bilinmemektedir.

2. iki tarafli oldugu hig tamimlanmamstar.

3- Olgularda kromozom anomalisi bugline kadar rapor edilmemistir.

4- Pektoralis major kasinin tam aplazisi enderdir. Tek tarafh olarak siklikla
sternokostal boliimii, pektoralis minor kasi ile birlikte veya tek bagina yoktur.

5- Aym tarafta el parmaklarinda sindaktili vardir.

Poland Sendromu, intrauterin hayatin 7. ve 8. haftalarinda geliymenin durma-
s1 ile agiklanabilir.. Embriyolojik olarak eller 4. haftada goriiliir. Metakarplar ile digi-
tal tomurcuk ve primordial proksimal falankslar bunu izleyen 2 hafta iginde olusur-
lar. Bu arada parmaklar arasinda bir perde de meydana gelir. Bu hizli biiyiime 8. haf-
tada tamamlanir. Efer biiyiimedeki durma bu asamada olursa parmaklar arasindaki
perdeler kaliel olacaktir.

Pektoral kas deformitesi de aymi siire¢ icinde baglar. Mezengimal dokunun
ekstremite tomurcugunun klavikiiler boliimii 7. haftada boliiniir ve pektoralis minor
kas ile pektoralis major kasinin sternal béliimiine ayrihr®.

Biiyiime bu agamada durursa, pektoralis major kasinin sternal boliimii ile pek-
toralis minor kasinin hipo veya aplazisi olugacaktir' °.

Normal miiskiiler gelismenin olmamasi halinde bu Kaslarm geligmesine bagh
bulunan kaburga, kikirdak ve sternumun gelismesinde de sekonder defektler olugur.
Olgularin % 8'inde meme dokusu hipoplazisi goniliir,

Yapilacak tedavi cerrahi girisim ile ele fonksiyon kazandirmaktadir. Sindakti-
lizm, parmaklar arasi flepler ve zikzak insizyonlarla diizeltilir. Komplike el defor-
mitelerinde norovaskiiler halkalar nedeniyle parmaklarin yer degistirmesi gerekebilir.
Gogiis duvanndaki anomaliler, akciger herniasyonu tehlikesi yoniinden kemik grefti
veya monofilament polipropilen greftlerle diizeltilmelidir. Kiz ¢ocugu buluga ermis

ve meme unilateral olarak hipoplazik veya aplazik ise plastik cerrahi yontemleriyle
meme rekonstriksiyonu uygulanir!.
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Tiirkiye'de daha once sadece Hacettepe Universitesi tarafindan bir Poland

Sendromu olgusu yaymlanms'!, iki olgunun ise aym Universitenin Plastik ve Re-
konstriktif Cerrahi Bilim Dah'nca izlenmekte oldugu bildirilmistir' >. Onat ve arka-
daslan'? ile Hatemi ve arkadaglanmin'?® yayinladiklan olgular ise degisik yorumla-
ra yol a¢cmigtir. Bu nedenle cok ender goriilen Poland Sendromunun klasik bulgu-
lanni tasiyan olgumuz yayinlanmaya deger bulunmustur.
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