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Eriskin Yasta Tami Alan Poland Sendromu

Poland Syndrome Diagnosed at an Adult Age
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OZET Poland sendromu ¢ogunlukla pektoralis kaslarinin yoklugu veya
hipoplazisi ek olarak, farkli gogiis deformiteleri ve el anomalileri ile
karakterize nadir ve 6zellikle erkeklerde 2-3 kat fazla goriilen dogum-
sal bir anomalidir. En karakteristik bulgusu genellikle tek tarafli olan
pektoral kasin tam (%72) veya kismi (%28) kaybidir. Olgumuz g6giis
hastaliklar1 poliklinigine gogiis bolgesinde sekil bozuklugu yakinmasi
ile basvuran 21 yasinda erkek olguydu. Yapilan fizik muayenesinde
palpasyonla pektoralis major kasinin olmadigi, inspeksiyonla sag he-
mitoraksta asimetrik goriiniim, meme basi asimetrisi ve aksesuar meme
bast tespit edildi. Bu olgu, dikkatli yapilan fizik muayene ile tani ko-
yulabilen Poland sendromu gibi nadir goriilebilen hastaliklara dikkat
¢ekmek i¢in sunulmustur.

Anahtar Kelimeler: Fizik muayene; pektoralis kasi;
Poland sendromu

ABSTRACT Poland syndrome is a rare congenital disorder which is
seen 2-3 times more often in males than females mostly presented
with unilateral absence or hypoplasia of the pectoral muscle with
varying degrees of chest and hand abnormalities. It is characterized by
unilateral absence of the pectoral muscle (partial absence 28 percent
or complete absence 72 percent). Our case involves a 21 years old
male patient who presents for chest wall deformity. On physical ex-
amination, we detect lack of right pectoralis major muscle by palpa-
tion and asymmetry of chest wall and right nipple and also accessory
nipple during inspection. This case is presented to draw attention to
rare diseases such as Poland syndrome, which can be diagnosed with
careful physical examination.

Keywords: Physical examination; pectoralis muscles;
Poland syndrome

Poland sendromu (PS) pektoralis kaslarinin yok-
lugu veya hipoplazisi, gogiis deformiteleri, brakidak-
tili, sindaktili gibi el-parmak anomalileri, meme
basimin aplazi veya hipoplazisi ile karakterize olan
dogumsal bir anomalidir. Etiyolojisi kesin olarak bi-
linmemekle birlikte intrauterin 6-7. haftalarda mezo-
dermal bir degisikligin subklavyen artere zarar
verdigi ve bunun sonucunda arterin besledigi alan-
larda bir dizi gelisimsel degisiklige yol actig1 diisii-
niilmektedir."? Yalnizca pektoral kasin yoklugu ve
eslik eden meme ucu asimetrisi gibi deformiteler
olup, asemptomatik seyreden olgular hafif form PS
olarak isimlendirilir. PS tanisinda fizik muayene
(FM) cogu zaman yeterli olmakla birlikte akciger gra-

fisi ve toraks bilgisayarl tomografi (BT) taniya yar-
dime1 goriintiileme yontemleri arasinda sayilabilir.’*

Bu yazida, dogumsal bir anomali olmasina kar-
sin erigkin yasta tan1 alan bir PS olgusu farkindaligin
artiritlmasi1 amaciyla literatiir esliginde sunulmustur.

I OLGU SUNUMU

Yirmi bir yasinda erkek olgu, gogiis hastaliklari po-
liklinigine gogiis bolgesinde sekil bozuklugu yakin-
mast ile bagvurdu. Yapilan FM’de inspeksiyonla sag
hemitoraksta asimetrik goriiniim, meme basi asimet-
risi ve aksesuar meme basi tespit edildi (Resim 1).
Palpasyonda sag hemitoraksin solunuma katilmasi
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RESIM 1: A-B) Sag hemitoraksta asimetrik goriiniim, meme bas asimetrisi ve ak-
sesuar meme basi.

RESIM 2: Sag hemitoraksta saydamlik artis.

hafif azalmis, perkiisyon muayenesi dogal, oskdiltas-
yonda solunum sesleri dogaldi. Yapilan diger sistem
muayenelerinde, 6n aksiller ¢izgide yerlesmis asi-
metrik goriiniimlii meme bas1 ve bunun hemen 5-6
cm altinda aksesuar meme bag1 goriildii. El, parmak,
omuz ve iist ekstremite muayenesi normal olarak de-
gerlendirildi, sindaktili-polidaktili anomalisine rast-
lanilmadi. Dakika solunum sayis1 18/dk olan olgunun

oksijen saturasyonu oda havasinda %98’di. Biyo-
kimyasal degerleri AST: 15 U/L, ALT: 14 U/L, iire:
33 mg/dL, kreatinin 0,92 mg/dL, CRP: 4,6 mg/dL,
lokosit 9.800 /U1, Hb 15,7 g/dL ve normal sinirlar
icinde saptandi. Solunum fonksiyon testinde FEV:
3,49 L, %77 FVC: 3,88 L, %102 FEV,/FVC: 84,9
olan olgunun ¢ekilen posterior-anterior akciger gra-
fisinde (PAAG) sag hemitoraksta saydamlik artigi
dikkat cekmekteydi (Resim 2). Cekilen toraks BT’ de
sag hemitoraksta asimetri ve sag pektoralis major kasi
izlenmeyen olguya PS tanis1 koyuldu (Resim 3). Cer-
rahi miidahale planlanmayan olgu poliklinik takibine
alindi. Hasta bilgilendirilmis olur alind1.

I TARTISMA

Gogis bolgesinde sekil bozuklugu ile gelen 21 ya-
sinda bir erkek olgu yapilan dikkatli FM ve radyolo-
jik tetkikler sonucu sag pektoralis major kasi
yoklugu, meme bas1 asimetrisi ve aksesuar meme
bas1 bulgular ile prezente olan PS tanisi aldi.

Yaklagik 1:30.000 canli dogumda ortaya ¢ikan
PS, erkeklerde kadinlara gore 2-3 kat daha fazla go-
rlliir. Yapilan bir ¢calismada, 1985-1995 yillar1 arasi
¢ekilen 95.000 mamografide toplam 6 kadin olguda
PS tanis1 koyulmustur.® PS’de tek tarafli deformite
ozellikle gogiis sag tarafinda sola gore 2 kat daha
fazla saptanmaktadir.® Olduk¢a nadir olmakla birlikte
literatiirde iki tarafli pektoralis anomalilerinin eslik
ettigi PS’li olgularda bildirilmistir.” Olgumuzda lite-
ratiir ile uyumlu olarak cinsiyeti erkek ve gogiis de-
formitesi sag tarafliydi.

Ozellikle hafif form hastaliga sahip PS’li olgular
cogunlukla asemptomatik seyrettigi i¢in tan1 koyul-
makta giigliikler yasanabilmekte, konjenital bir has-

RESIM 3: A-B) Sag hemitoraksta asimetri ve sa§ pektoralis major kasi yoklugu.
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talik olmasina ragmen eriskin yaslarda tan1 almakta-
dirlar. Hastaligin tanis1 ve tani sonrast donemde ya-
sanan gii¢liikkler ile ilgili yapilan ve toplam 72 PS
iceren bir arastirmada olgularin ortalama tani alma
yasinin 14 oldugunu, olgularin yalnizca %31 ine do-
gumda tani koyuldugunu, ve yalnizca %40’ ma erken
tan1 (yasamin ilk yili i¢inde) koyuldugunu bildiril-
migstir.® Olgumuz da muhtemelen estetik kaygi di-
sinda semptom ve bulgusu olmadig1 i¢in gorece geg
tan1 alan bir olguydu.

Glinliik aktivitelerde kisitlama yaratacak kadar
anomaliye sahip olgular “Agir Form PS” olarak
adlandirilir. Agir form PS’de gogiis, omuz ve
iist ekstremitedeki pektoralis disinda kaslar eksik
veya az gelismis olabilir. Ayrica toraks kemikleri
kisalmig/eksik/birbiri ile kaynasmis kaburgalar ve
vertebralar goriilebilir bu da potansiyel olarak daha
ciddi gogiis deformasyonlaria ve solunum sikinti-
sina yol acgabilir. Bu tarz agir form olgularda erken
tan1 ve tedavi ¢ok 6nemlidir.” Bu noktada baslangi¢
tanisal araclarindan biri radyasyon maruziyeti olma-
yan ultrasonografi sayilabilir.!” Pektoralis kasini de-
gerlendirmede, meme 6zelliklerini degerlendirmede
ve ayrica eslik eden farkli anomalilerin i¢in (kalp-
bobrek) i¢in kullanilabilir. Bunun disinda PAAG, to-
raks BT veya manyetik rezonans hastalik tanisinda
kullanilan diger radyolojik yontemlerdir. Olgumuz
hafif form oldugu i¢in ve yapilan FM’de dikkat ¢ekici
agir form PS bulgusuna rastlanilmadigi icin PAAG
ve toraks BT ile tan1 aldi.

Hafif form PS olgularda cerrahi tedaviye nadir
ihtiya¢ duyulur iken giinliik aktivitelerde kisitlama
yaratan kostal, sternal, muskiiler eksikliklerin bulun-
masina yol agan kisitlayici kas ve iskelet sistemi ano-
malilerinin eslik ettigi agir form olgular da islevsel
bir sorun da olmasi nedeniyle g6giis duvart instabili-
zasyonunu ortadan kaldirmak i¢in ilk firsatta cerrahi
tedavi planlanmalidir. Estetik kaygi nedeniyle yapi-
lacak cerrahi tedaviler eger miimkiin ise ergenlik do-
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nemi sonrasinda yapilmasi onerilmektedir.*!! Olgu-
muz, hafif form olmasi ve estetik kaygi tasimamasi
nedeniyle tedavi ihtiyact olmadi.

Pektoralis major kasinin agenezisi veya hipo-
plazisi su anda PS tanisi1 i¢in zorunlu olan temel 6zel-
liktir. PS’de heniiz kesin sorumlu gen tanimlanmadig1
icin tanis1 klinik olarak koyulmaktadir. Olgularin ay1-
rict tanisinda ¢ogunlukla kadinlarda goriilen izole
meme asimetrileri girmektedir. Bunun diginda ayirici
tanida tek tarafli havalanma artisina yol agabilecek
havayolu patolojileri, total pndmotoraks, tek tarafli
biiyiik biil, mastektomi, pektoralis kasinin cerrahi ola-
rak ¢ikartilmasi, Swyer-James sendromu akilda tu-
tulmalidir, 101213

Sonug olarak; yogun gogiis hastaliklar1 polikli-
niklerinde detayli alinmis anamnez ve eksiksiz ya-
pilmis FM ile nadir goriilen bazi hastaliklarin tanisi
atlanmadan koyulabilir.

Finansal Kaynak

Bu ¢alisma sirasinda, yapilan arastirma konusu ile ilgili dogru-
dan baglantist bulunan herhangi bir ilag¢ firmasindan, t1bbi alet,
gereg ve malzeme saglayan ve/veya iireten bir firma veya herhangi
bir ticari firmadan, ¢alismanin degerlendirme siirecinde, ¢alisma
ile ilgili verilecek karart olumsuz etkileyebilecek maddi ve/veya

manevi herhangi bir destek alinmamgtir.

Cikar Catismast

Bu ¢aligma ile ilgili olarak yazarlarin ve/veya aile bireylerinin
¢tkar ¢atismast potansiyeli olabilecek bilimsel ve tibbi komite
tiyeligi veya tiyeleri ile iligkisi, danismanlik, bilirkisilik, herhangi
bir firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve benzer durumlar

yoktur.
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