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Ozet Summary

Amag: Poland sendromu; ipsilateral st ekstremite andenk Object: Poland’s syndrome consists of upper extremitg an
ile beraber pektoralis mayor kasinin konjenital teslafli malies like brachysyndactily, different degreesaplasi
yoklugudur. Bu sendrom; brakisindaktili gibi | of the proximal line muscles of the upper extrignan
ekstremite deformiteleri, st ekstremite proksirkagak breast anomalies.
kaslarinin ve memelerin gigken cerecelerde kayiplari Case Report:A 12-yeareld girl who was presented with
da icermektedir. lack of development of the right breast to Ankamrc®

Olgu Sunumu: Ankara Onkoloji Hastanesine ganemed logy Hospital; Poland’s Syndrome was considered
gelisme olmamassikayeti ile bgvuran 12 yainda gen amastia on the right side and the absence of padic
bir kizda; sg tarafta amastia, pektoralis mayor ve m major and minor muscles. Reconstruction of the aefe

kaslarinin total yoklgu ile bir Poland sendromu gulst
tespit edildi. Hentiz ergenlik dénemini bitirmeyeasta-
ya, meme gejimi tamamlandiktan sonra defektif tare

tive area with muscléssue transfer was planned ¢
the breast development is completed in the patigm
was in puberty.

kas-doku transferi ile rekonstriiksiyonu planlandi.

Sonuglar: Poland sendromu, etiyolojisi kesin olarak bilinme-
yen konjenital sporadik bir sdromdur. Erkeklerde
sg tarafta daha sik gorilen bu sendrom igin litetatéir
de simdiye kadar 400’Un Uzerinde vaka tarif editiri
Bu sendromun tedavisinde konstriktif cerrahi on g
yer almaktadir.

Sonuglar: This syndrome is a sporadic congenital synd
which the etiology is not clearly known. It is marem
mon in males and on the right side of the bodyct
Pdand’s Syndrome was described, over 400 case:
been published in the medical literature. Constve
surgery is the prior approach for management a
syndrome.

Anahtar Kelimeler: Poland sendromu, Pektoralis kaslart, Key Words: Poland’s Syndrome, Pectoralis muscles,
Amastia Amastia
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Poland sendromu; 1841 vyilinda Alfred ve bilateral el anomalisi ile beraber meme dokusu
Poland’'in Londra Guy’s Hastanesind&énci iken  ve meme bgdarinin hipoplazisini gosteren 6
tarif etmis oldugu konjenital bir anomalidir (1). Bu yasinda bir kiz ¢ocpunu simdiye kadar tespit
anomalinin esas g@sini pektoralis mayor kasinin edilen ilk vaka olarak bilateral Poland anomalisi
yoklugu olwturmaktadir. Buna ek olarak; adi ile yayinlarmlardir (3).
brakisindaktili gibi Ust ekstremite deformiteleri,
kostalarin ve ekstremite proksimalskii kaslarinin
ve meme dokusunun kayiplari gibi anomaliler de
desisik derecelerde gorulmektedir. Alfred Poland,
bu anomaliyi dgismeksizin tek tarafli (unilateral)
olarak tariflemgtir (1,2). Ancak 1998 yilinda Poland sendromunun tedavisi konstriktif cer-
Karnak ve arkaddari; bilateral pektoralis mayor rahiden ibarettir. Kadinlarda latissimus dorsi kasi
kasinin yoklgu, simetrik géiis duvari deformitesi  nin pektoralis mayor kasina transferi veya meme

Poland sendromu, erkekleri daha siklikla tutar
(%75) ve sa tarafta daha sik gorulur. Gorilme
sikligr 1/30.000'dir. Etiyolojisi bilinmemekle bera-
ber herediter vakalgeklinde de goérilebilir (2).
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protezleri ile memenin rekonstriksiyonu yapilabi-
lir. Erkeklerin tedavisi ise; yine kas-doku trangfe
ni ve azer kot defektleri de varsa gis duvarinin
cerrahi onarimini igerir (4,5).

Olgu
Ankara Onkoloji Hastanesi Genel Cerrahi
Servisine s memede buyime olmamagkayeti
ile 12 yginda bir kiz ¢cocgu bgvurdu. Hastanin
yapilan fizik muayenesinde; areola-memesiba
altinda sg meme dokusunun hi¢ olmaad ayrica

ayni tarafta pektoralis mayor ve minér kaslarinin

da mevcut bulunmagh tespit edildi §ekil 1). Go6-
gus duvarinda areola, memesbae cildin hemen

altinda kotlar ve interkostal adaleler mevcuttu.

Ayrica s& meme ba ve areola dokusu geiimi ve
renk deisikli gi yasina gore geri kalnaiidi (Sekil-

2). Sol tarafta ise meme dokusu ve areolasigaili
hastanin ya ile uyumlu idi. Tanner siniflandiril-
masina gore evre 3 olarakggelendirildi. Sol ta-
rafta pektoral adalelerde de bir eksiklik yoktu.rHe
iki tarafta serratus anterior ve latissimus doess-k
lari, omuz cevresi kaslari mevcuttu. Ust

ekstremitede ve ellerde herhangi bir deformite

tespit edilmedi. Sa ve sol aksiller killanma ve
terleme oranlarinda farklilik yoktu. B@r sistem
muayeneleri de normal olarakgglendirildi. Has-
tanin yapilan tetkiklerinde; hemogram ve biyokim-
ya deerleri normal idi. Cekilen akger grafisinde

POLAND SENDROMU (OLGU SUNUMU)

Sekil 1. Hastada sameme dokusunun total yolgu goéru-

mektedir.

Sekil 2. Amastia ile beraber pektoralis kas gruplarininaam

ve tim abdominal ultrasonografisinde herhangi birg Vve cilt dokusunun direkt olarak kostalar ve iktsta

patoloji saptanmadi. Hastanin pubert&l daeniiz
tamamlanmaggs ve meme gedimi devam ettgi

icin; hastaya ergenlik donemi ve meme gali

tamamlandiktan sonra kas-doku transferi

defektif tarafin rekonstriiksiyonu planlandi.

Tarti sma

Alfred Poland’in ilk olarak 27 yanda bir er-
kek hastada tarif etgipldugu bu sendromun etiyo-
lojisi kesin olarak bilinmemektedir. Subklavian
arterin normal gejiminin  bozuklgu, fetal
mezodermal dokunun defektif migrasyonu ve
intrauterin sorunlar olasi nedenler olarak ileri si
rilmdstdr. Esas olarak embriyolojik hayatta geli
mekte olan ekstremite tomuggunda olgan bir
defekten dolayl okiugu disinulmektedir (1,2).

176

adadeler ile ikisi gortulmektedir.

ile Poland sendromu sporadik konjenital bir anomali

olarak kabul edilebilir. Ancak ailevi odum goste-
ren vakalar da tespit edilgtir (6). Bizim olgu-
muzda ise herhangi bir herediter @lm yoktu ve
sporadik bir vaka olarak kabul edildi.

Konjenital kas agenezisi blyuk birgmlukla
pektoralis mayor ve mindr kaslarini etkiler.
Pektoralis mayor kasinin agenezi ggolukla
parsiyel olarak goralir. Ancak bizim vakamizda
pektoralis mayor kasinin ve pektoralis minér kasi-
nin total agenezisi mevcuttu. Pektoralis minér kasi
pektoralis mayor kasi olmagizaman hemen he-
men hi¢ yoktur. Bu iki kas glinda hastalarda
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serratus anterior, latissimus dorsi ve omuz ¢cevresi  Bu lokalize defektlere ek olarak bazi hastalar-
kaslari da etkilenmgiolabilir. Ancak bizim hasta- da; genitolriner sistem anomalileri, medulla spénal
mizda bu kas grublarinda herhangi bir defekt tespitdeformasyonlari, 6zellikle dekstrokardi gibi kardi-
edilmedi. Bu kas defektlerine ek olarak bazi ciddi yak deformiteler, endokrin anomaliler, melanozis,
vakalarda toraks duvari deformiteleri, kostal benign ve malign timdrlerin insidasinda bir sarti
kartilajlarin 6zellikle 3., 4. ve 5. kotlarin vettea  gOrulebilir. Malign timdrler arasinda I6semi,
tum kotlarin hipoplazisi veya aplazisi goérulebilir. lenfoma gibi lenforetikiler timoérler k@ gelmek-
Bu vakalarda dgumdan hemen sonra toraksin teyse de ndroblastoma ve Wilm's timori gibi ¢o-
konstruktif cerrahisi gerekebilir (4,7). cukluk ¢a& solid tumoérleri de gortulmektedir (8-10).
Meme dokusu da bu sendromdasigii dere- Uzun vadede bu hastalarin takibinde bu konulara da
celerde etkilenirler. Hast@in ciddiyetine gére dikkat edilmesi ve gerekli takip ve tedbirlerinrali
meme dokusunun parsiyel kaybi séz konusudur.mas! ihmal edilmemelidir.
Amastia, hatta atelia da ghbilir. Bizim vakamiz- Poland anomalisi olan hastalarda klasik bulgu-
da meme ha ve areola mevcut iken meme doku- lara ek olarak; maksiller-mandibiler deformiteleri
sunun total yoklgu (amastia) s6z konusuydu. Has- olan hastalar, ipsilateral ayak brakisindaktilisi,
talarda anterior aksiller cizgi (pektoralis mayor gluteal ve alt ekstremite hipoplazisi olan vakalar
kasl) ve daha nadir olarak posterior aksiller ¢izgi mental retardasyon, kortikal atrofi ve mikrosefalis
(latissimus dorsi ve teres mayor kaslari) olmayabi-olan hastalar da gorilebilmektedir (11-13). Bu nok-
lir. Aksiller killanmada da dg&sik derecelerde tada yazarlar; Poland sendromsginila veya onunla
seyreklik veya hi¢c bulunmamasi gorlebilir. Va- birliktelik gésteren yeni bir olasi konjenital analin
kamizda ise 6n aksiller ¢izgi yoktu, ancak aksiller ihtimalini de diginmektedirler. Bu hastalarin o
killanma ve terleme oranlarinda fark tespit edilme- nun etiyolojisinde; subklavian arter ile beraber
di. kranial arterler, vertebral arterler, eksternahkili

Ozellikle kiz cocuklarinda, bizim vakamizda arter, femoral arter ve popliteal arterlerin besien
oldusu gibi puberte déneminde memelerin geli bozuklugu yapan vaskuler anomalilerindgirphele-
meye balamasi ile olay dahastkar bir sekilde nilmistir. Buna kagilik Poland anomalisi ile beraber

kendini belli eder. Bu gibi vakalarda puberte do- 99rdlen  yaygin - olmayan bu  anomalilerin
nemi tamamlanip meme ggihi sona erince patogenezisinin sadece lokal kan akiminda baski-

defektif tarafin kozmetik agidan onarimi yapilir. [@nma temeline dayandirimamasi vegedi olasi
Bunun icin latissimus dorsi kasinin pektoralis Nedenlerin de asariimasini gerektiren gosler de
mayor kasina transferi en uygun yontem olarak Mmeveuttur (13).

sunulmaktadir (5). Kadinlarda kas transferi ile Yapilan aragtirmalara gore gunimize kadar
beraber meme protezlerinin kullanimi daha iyi bir Poland sendromlu 400°'Gn (zerinde vaka tespit
kozmetik gorinim verebilirllerlemis vakalarda  edilmistir. Poland sendromunun hafif formlarinin
eger kot defektleri de mevcut ise hastanin durumu-puberte dénemine kadar gézden kagtibu yizden
na gore konstruktif slemler uygulanabilir.  bu oranin 1/16.500’e kadar yukselebilgade savu-
Latissimus dorsi kas transferi uygulanmadan 6ncenulmaktadir (1).

dikkat edilmesi gereken nokta bu sendromda  pgland sendromunun tedavisi konstriiktif cerra-
pektoralis kas gruplari ile beraber bu kasinda@lay higen ibarettir. Hafif vakalarda defektler puberte
eklenebilecgi durumudur. Bu durumda kas gsnemine kadar kendini pek belli etmeyebilir. Buna
hipoplazik ve hatta hi¢ olmayabilir. karsin torasik kavitenin ve (st ekstremitenin ciddi
Ust ekstremite ile ilgili anomaliler malformasyonlari dgumdan hemen sonra bile acil

ipsilateraldir. Daha ¢ok 3. ve 4. parmaklarin ikinc ameliyat gerektirebilir. Bu tip vakalarda e&n

falankslarinin hipoplazisi veya aplazisi, sindaktil gdgis duvar defektleri nedeniyle anestezi verilmesi
gibi defektler gorilmektedir. Ancak Ust ekstremite acisindan da dikkatli olunmasi gerekmektedir.
ve torakstaki anomaliler farkliliklar gosterebéirl Ventilasyonun s#lanmasi acisindan tercih edilen
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