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Olgu Sunumu / Case report

izole dekstrokardi ve skolyozun eslik ettigi Poland sendromu: Olgu sunumu

Poland syndrome accomypanied by isolated dextrocardia and scoliosis: a case report

Mahmut Tokur

Maresal Cakmak Asker Hastanesi, G6gUus Cerrahisi Klinigi, Erzurum, Turkiye

Poland sendromu pektoralis major ve minor kaslarinin
yoklugu, sindaktili, brakidaktili, athelia veya amastia gibi
meme anomalileri, kaburgalarin deforme olmasi veya age-
nezisi, aksiller bolgede killanma kayb1 ve sinirli ciltalt1 yag
dokusu anomalisi ile karakterize bir tablodur. Bu yazida
Poland sendromunun klasik bulgularina ek olarak nadir
gortlen izole dekstrokardi ve literatirde daha once karsi-
lagilmayan skolyoz varlig1 tespit edilen 25 yasinda erkek
bir olgu sunuldu.

Anahtar sozciikler: 1zole dekstrokardi; Poland sendromu; skolyoz.

Poland sendromu ilk defa Alfred Poland tarafindan
1841’de tanimlanmigtir. Sendrom pektoralis major ve
minor kaslarinin yoklugu, sindaktili, brakidaktili, athe-
lia veya amastia gibi meme anomalileri, kaburgalarin
deforme olmasi veya agenezisi, aksiller killanma kayb1
ve sinirli cilt alt1 yag dokusu anomalisini igerir.!"

OLGU SUNUMU

Yirmi bes yasindaki erkek hasta gogsunde sekil
bozuklugu ve killanmada azlik yakinmalar: ile bas-
vurdu. Fizik muayenede; sol hemitoraksta killanmanin
olmadig1 ve bu bolgedeki ciltalt1 yag dokusunun azaldi-
g1 izlendi. Sol meme saga gore daha yukar: yerlesimli
idi, meme baginda asimetri var idi. Sol hemitoraksin
saga gore daha kiicik ve ice cokiik oldugu, solda pek-
toral kaslarin olmadig1 saptandi. Sagda hafif asimetrik
pektus karinatum gorunumi var idi (Sekil 1).

Akciger grafisinde; mediastende saga devias-
yon, skolyoz, solda kaburga arasi genisleme goruldu
(Sekil 2). Toraks tomografisi raporunda; sol hemitoraks
on arka capinda azalma, solda pektoral kaslarin yok-
Iugu, solda 3-8. kostokondral bileskelerde hipoplazi

Poland’s syndrome is an entity characterized by the absence
of the pectoralis major and/or minor muscle, syndactyly,
brachydactyly, breast abnormalities such as athelia or amastia,
costocondral deformities or agenesis, the absence of the hair
in the axillary region and the reduction of subcutaneous fatty
tissue. In this article, we report a 25-years-old male case who
has the classical signs of Poland’s syndrome together with
isolated dextrocardia which was seen rarely and scoliosis
which was seen for first time in the literature.
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ve fuzyon defekti, izole dekstrokardi oldugu belirtildi
(Sekil 3). Transtorasik ekokardiyografide; dekstrokar-
di, sag kalp bosluklarinda sola gore genigleme izlendi.
Elektrokardiyografi ve transozofageal ekokardiyogra-
fide patoloji saptanmadi. Rutin tam kan ve biyokimya
incelemeleri ve solunum fonksiyon testi normal idi.
Iki tarafli el bilek grafisinde patoloji saptanmadi.
Olgumuzda Poland sendromu icin cerrahi tedavi gerek-
tirir patoloji olmadigindan sadece hasta bilgilendirmesi
yapilarak taburcu edildi.

TARTISMA

Poland sendromu insidansinin 1/10.000 ile 1/100.000
arasinda oldugu, genel olarak 30.000 canli dogumda
bir rastlandig1 kabul edilir. Erkeklerde ti¢ kat daha sik
gorulur ve literatirde olgularin %67’sinde viicudun sag
tarafinin etkilendigi belirtilmektedir.>* Olgumuzda
solda etkilenme var idi.

Stevens ve ark.” ise tek yumurta ikizlerinden biri-
nin Poland sendromu, digerinin ise normal oldugunu
gostererek genetik gecisin olmadigini ileri sirmuslerdir.
Hastalik genellikle sporadiktir, ailesel gecis ise nadiren
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Sekil 1. Olguya ait goruntuler.

gorulur. Bazi yazarlar Poland sendromunun otozomal
dominant gecigli genetik bir hastalik oldugunu bildir-
miglerdir.”!

Poland sendromunun nedeni bilinmemekle birlikte
erken embriyonik donemde pektoral kaslari olustu-
ran embriyonik dokularin anormal gocii, subklaviyan
arterin hipoplazisi veya intrauterin hasarlar sonucunda
olustugu ileri surtilmektedir.”-*

Hastalarda ¢esitli derecelerde gogus duvari ve ayni
taraf st ekstremite anomalileri gorulir. Ekstremite ve
gogiis duvar1 deformitelerinin arasinda baglanti bulun-
mamigtir.t”!

Gogus duvarina ait bulgular; kaslar, kemik yapilar,
meme, subkutan doku ve killanma ile ilgilidir.

En sik goriilen kas anomalileri pektoralis major
ve mindr kaslarinin yoklugu seklindedir. Pektoralis
major agenezisi siklikla parsiyel olur ve ¢cogunlukla

Sekil 2. Olguya ait arka-on ve yan akciger grafileri.

202

sternokostal basin yoklugu seklindedir. Nadir olarak
latissimus dorsi, serratus anterior, teres major ve diger
torakal kaslarin agenezisi veya hipoplazisi goriilebi-
lir.®8! Ek olarak memenin yoklugu veya hipoplazisi,
ciltalti yag dokusunun yetersiz olusu, ilgili tarafta
gogiis ve aksiller bolgede killanma olmamasi veya
azlig1 hastaliga eslik edebilir.”? Olgumuzda da pek-
toral kaslarin ve kil gelisiminin olmamasi, yitksek
yerlesimli meme ve meme basi asimetrisi gibi klasik
bulgular var idi.

Kemik anomaliler ise kaburgalarin deformasyonu ile
ayn1 taraf kaburga kikirdaklarinin hafif hipoplazisinden
tum kaburga kikirdaklarinin aplazisine kadar degise-
bilmektedir. En sik 2, 3. ve 4. veya 3, 4. ve 5. kabur-
galarin kikirdak bolumlerinin aplazisi gorulmektir.!*!
Olgumuzda sol hemitoraksin saga gore daha kuguk
olmasi1 muhtemelen yaygin (3-8. kaburgalar arasinda)
kaburga hipoplazisi ve fuizyon defektine baglanmigtir.




Tokur. Poland sendromunda ek bulgular

Sekil 3. Olguya ait bilgisayarli tomografi goruntusii.

Ust ekstremite anomalileri; ayni taraf elde hipop-
lazi (brakidaktili), sindaktili ile orta falankslarin kisa-
lig1 veya yoklugu ile karakterizedir. Bu anomaliler
en sik ilk U¢ parmakta gorulur. Nadiren pence el
ve Sprengel deformitelerinin eglik ettigi agir formlar
gorulmektedir."! Bizim olgumuzda ise ust ekstremite
anomalisi goruilmedi.

Renal hipoplazi, ayni taraf hemivertebra, dekstrokar-
di, endokrin anomaliler gibi ¢esitli malformasyonlarin
da bulundugu agir formlar sinirli sayida bildirilmistir."

Diger bazi dogustan anomalilerde oldugu gibi
Poland sendromunda da malignite riskinin arttig1
bildirilmigtir.'"

Vilcudunun sol tarafi etkilenmis Poland sendromlu
hastalarda %35.6 oraninda izole dekstrokardi oldugu
bildirilmistir.[%!>31 Olgumuz bu bildirimlerle uyumlu
olmakla birlikte, olgumuzda ek olarak skolyoz var
idi. Izole dekstrokardide kalp kitlesi sag hemitoraksta
olmasina ragmen diger i¢ organlarda situs goriinimil
yoktur. Izole dekstrokardi sikligi toplumda yaklagik
30.000 canli dogumda bir iken, Poland sendromunda bu
durumun ¢ok yuiksek oranda goriilmesi dekstrokardinin
Poland kompleksinin bir pargasi olabilecegini dusuindiir-
mektedir.*'? Olgumuzdaki gibi agikligi saglam tarafa
bakan skolyoz varlig1 ile Poland sendromu birlikteligine
ait literatuir taramasinda benzer olguya rastlanmamaigtir.

Poland sendromunda cerrahi tedavi; kaburga agene-
zisi, ileri derece depresyon deformitesi, belirgin azalmig
solunum kapasitesi ve paradoks solunum bulunan hasta
grubunda gerekir Diger onemli cerrahi endikasyon
kozmetik sorunlardir.”! Olgumuzda yukarida belirtilen
endikasyonlar olmadigindan ameliyat dugtiiniilmedi.
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