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Poland sendromu pektoral kasin yoklugu, farkh
gogus deformiteri ve el anomalileri ile karakterize
nadir bir dogumsal anomalidir. Etyolojisi kesin olarak
bilinmemesine karsin, kabul goren teori erken gestasyonel
donemde subklaviyen arter ve dallarinin gecici olarak
kanlanmasinin kesintiye ugramasidir. Poland sendromu
tek tarafli bir deformitedir. Hastalar genellikle asimetrik
vicut goruntisui yakinmas: ile bagvurmaktadir. Bircok
cerrahi tedavi yontemi mevcuttur. Cerrahi tedavide amac,
gogus duvar: stabilitesini saglamak ve simetrik bir
gorunim sunmaktir.

Anahtar sozciikler: Pektoral kas yoklugu; Poland sendromu;
sindaktili.

Poland sendromu olduk¢a nadir gorulen dogumsal
bir anomalidir. Siklikla pektoralis major kasinin kismi
veya tamamen yoklugu (agenezi)’na ilave olarak pekto-
ralis mindr kasinin yoklugu veya hipoplazisi, degisen
sayida kaburga defektleri, meme ve meme basi anoma-
lileri, cilt alti dokusunun zayiflig1, pektoral ve aksiller
killanma yoklugu ve de el anomalileri ile karsimiza
¢ikmaktadir.!!

Poland sendromu tanimi genel olarak pektoral kas
yoklugu, sindaktili ve farkli gogus deformitelerinin
kombinasyonlar1 i¢in kullanilmakta iken gunimiuze
kadar cok fazla sayida varyanti bildirilmistir. Hatta
birliktelik gosterdigi bircok hastalik yayinlanmigtir.
Poland sendromunun nadir olmasi nedeni ile sendroma
iligkin yayinlarin ¢ogunlugunu olgu sunumlar olustur-
maktadir ve olgu serisi oldukca azdir. Yayinlarin gene-
line bakildiginda, sendromun major komponenti olarak
pektoralis major kasinin tamamen veya kismen yoklugu
gorulmektedir. Pektoral kas tutulumuna ilave olarak

ABSTRACT

Poland’s syndrome is a rare congenital anomaly
characterized by the absence of the pectoral muscle,
varying chest deformities, and hand anomalies. Although
the exact etiology of the syndrome is unknown, the
accepted theory is the temporary interruption of blood
supply in the subclavian artery and its branches in the
early gestational period. Poland’s syndrome is a unilateral
deformity. Patients often present with complaints of
asymmetric body appearance. Several surgical treatments
are available. The aim of surgical treatment is to ensure
chest wall stability and to build a symmetrical appearance.
Keywords: Pectoral muscle agenesis; Poland’s syndrome;
syndactyly.

tanimlanmis komponentlerden bir veya daha fazlasi
tespit edilen hastalarin Poland sendromu hastasi olarak
kabul edildigi gorulmektedir.>*

Hastaligin tim komponentlerini barindiran hasta
oldukca nadirdir. Viicudun tek tarafini tutan bir send-
rom olmasina karsin ¢cok az sayida iki tarafli olgu bil-
dirilmistir.!>>%*

Hastaligin tedavisinde bir¢ok cerrahi tedavi yonte-
mi tanimlanmigtir. Cerrahi tedavi yontemi sendromun
ciddiyetine, hastanin yagi ve cinsiyetine gore farklilik
gostermektedir. Tedavide kemik greftleri, yamalar, pro-
tezler, kas transferi ve bunlarin uygun kombinasyonlar1
kullanilmaktadir.

Tarihce

Tip fakultesi ogrencisi olan Sir Alfred Poland
1840-1841 egitim doneminde Guy’s Hastanesinde
27 yasinda eski bir mahkumun kadavrasinda diseksiyon
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yapar iken sol pektoralis major ve minor kaslari ile serra-
tus anterior kasinin kismen olmadigini fark etmistir.!!!
Bu deneyimden sonra Ingiliz literaturiinde 1841 yilinda
ilk tanimlama yapilmigtir.'¢! Aslinda daha oncesinde
Lallemand 1826 yilinda Fransiz literaturiinde, Froriep
ise 1839 yilinda Alman literaturiinde ilk bildirimlerini
yapmuglardir.[6121

Zamanla kaburga defektleri, gogus duvari depres-
yonu, meme veya meme bagi hipoplazisi veya yoklugu,
aksiller alopesi ve cilt alt1 yag dokusunun hipoplazisi
gibi farkl 6zellikler tanimlanmistir. Sendroma ait kom-
ponentler tam anlamiyla 1895 yilinda Thomson tarafin-
dan ortaya konulmustur.>*3 Furst 1900 yilinda daha
once bildirilmis olan benzer olgular1 aragtirmis, benzer
gogiis duvar1 ve ust ekstremite defektlerinin nedeni
oldugunu dugsindigit muhtemel embriyonik patolojik
faktorleri igeren hipotezini yaymlamigtir.'? 1962 yilin-
da el cerrah1 olan Patrick Clarkson, Alfred Poland’in
olgusuna benzer Ozellikte bir hastayr ameliyat etmis
ve Alfred Poland’in olgusuna atifta bulunarak Poland
sindaktilisi tanimlamasini kullanmigtir.>'? Bu tarihten
sonra sendrom i¢in bir¢cok isim kullanilmis olup, 1967
yilinda Baudinne ve ark.” da Poland sendromu tanim-
lamasini kullanmislardir.

Ravitch ve Hansdelsman tarafindan Poland sendro-
munun cerrahi tedavisini igeren ilk yayin 1952 yilinda
yapilmistir.? Tansini sendromun cerrahi tedavisinde
en populer yontem olan latissimus dorsi miyokiitanoz
flebini ilk defa 1896 yilinda radikal mastektomi son-
rast rekonstriksiyon i¢in kullanmigtir.® 1959 yilinda
Asp ve Sulamaa latissimus dorsi miyokitanoz flebini
gogus duvari rekonstriksiyonu i¢in kullanmiglardir.™
Gunumiuzde daha sik kullanim alani bulan silikon pek-
toral implant1 1990 yilinda Horn ve Aiache tarafindan
gelistirilmigtir.!!

Bing 1902 yilinda smirli sayida olgu serisi yayin-
lanan Poland sendromu iizerine bir derleme kaleme
almig ve 102 hastay1 sunmustur.!! Shamberger ve ark.!
1989 yilinda 75 olguyu, Torre ve ark.!'®! ise 2010 yilinda
cok merkezli 122 olguyu sunmuglardir. Ulkemizde ise
Isitmangil ve ark."! 2003 yilinda 28 hastalik olgu serisi-
ni yayinlamiglardir.

Poland sendromu ve komponentleri i¢in bazi sinif-
lamalar gelistirilmigtir. 2003 yilinda pektoral kas etki-
lenme derecesine ve komponentlerine gore sendromu
ii¢ gruba ayiran Foucras siniflamasi yayinlanmigtir.!"”
Gausewitz ve ark.'® 1984 yilinda Poland sendromun-
da gortilen el anomalilerini dort tipte siniflamigtir.
Sonrasinda Al-Qattan.!'” bazi deformiteler icin bu sinif-
lamanin yetersiz kaldigini belirtmis ve hastaligin yedi
gruba ayrilmasini onermistir.
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Insidans

Poland sendromunun gorilme sikligr tam olarak
bilinmemektedir. 1/7000 ila 1/100000 arasinda degisen
bircok oran bildirilmesine karsin genel olarak 1/30000
ila 1/32000 arasinda bir siklikta goruldugi tahmin
edilmektedir.>>161 Kadinlara kiyasla erkeklerde iki
ila u¢ kat daha sik gorulmektedir.>!9! Poland sendromu
tek tarafli bir sendrom olup %60-75 oraninda sag taraf
tutulumu s6z konusudur.”*¢ Iki tarafli izole pektoral kas
yoklugu olgular literatirde bulunsa da tam anlami ile
iki tarafli Poland sendromunu kargilayan sekizi klini-
gimizden olmak uzere dokuz olgu bildirilmigtir.>#!
Poland sendromlu hastalar genellikle sporadik olgular
olarak karsimiza ¢ikmaktadir. Ailesel ozellik gosteren
olgular %1’in altindadir. Ailesel olgularda kadin-erkek
ve sag-sol etkilenim orani esittir.[>>

Etyoloji

Poland sendromu icin bir¢ok hipotez belirtilmis
olmasina karsin etyolojisi tam olarak aydinlatilabilmis
degildir. Ailesel ge¢isli oldugu belirlenmis ¢ok az sayida
olgu vardir. Darian ve ark.'” ailesel bagi olan bes olgu
bildirmis ve literaturde bildirilmis diger ailesel olgular
ve kendi olgularinin degerlendirilmesi neticesinde zayif
penetrasyonlu otozomal dominant bir gecisin sendro-
ma neden olabilecegini belirtmislerdir. 2000 yilinda
Stevens ve ark.?" es yumurta ikizi kiz kardeslerin birin-
de Poland sendromu var iken, diger kardesin normal
oldugunu bildirmislerdir. Ailesel nedenli olgu oraninin
%1’den az gibi ¢ok dugsiik oranda olmasi ve Stevens ve
ark.nin®” olgusu, sendromun genetik olmayan dogustan
bir hastalik oldugunu gostermesi agisindan onemlidir.

Poland sendromlu hastalarda farkli dokularda ve
farkli derecelerde anomaliler gozlenmektedir. Bu duru-
mun aciklanmasi igin st ekstremite tomurcugu hiic-
relerinin letal mutasyonunun olustugu ve bu mutasyon
sonucu ile ortaya ¢ikan fenotipik mozaizm uzerinde
durulmaktadir. Bu goruigse gore sendromun ciddiyetini
hiicrelerdeki dlim zamanlamasi farkliliklari belirle-
mektedir. Erken mutasyon pektoral kas etkilenimi ve
ekstremite anomalileri gibi major komponentlere neden
olur iken, gec mutasyon cilt bulgular1 gibi minor kom-
ponentlerin olusumuna neden olmaktadir.2!

Kabul goren diger bir gorus ise vaskuler temellidir.
Bavinck ve Weaver® Poland sendromu, Klippel-Feil
sendromu, Sprengel deformitesi ve Mobius anomalile-
rine erken embriyonik donemde subklaviyen arterler,
vertebral arterler ve onlarin dallarinda arter kan aki-
minin kesilmesinin neden oldugunu bildirmiglerdir. Bu
hipoteze gore sendroma katilan komponent miktarini,
subklaviyen arterin hangi seviyede etkilendigi ve hangi
dallarinin tutuldugu belirlemektedir. Komponentlerin
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ciddiyetini ise kanlanmanin kesintiye ugrama suresi
belirlemektedir.

Beer ve ark.” tarafindan sol tarafli Poland send-
romlu bir kadin hastada anjiyografi ile sol subklaviyen
arterin hipoplazik oldugu, sol torakodorsal ve tora-
koakromiyal arterlerin bulunmadigi, torakoakromiyal
arterin besledigi pektoralis major kasi ile torakodorsal
arterin besledigi latissimus dorsi kasinin olmadigi gos-
terilmigtir. Benzer sekilde Bouvet ve ark.?* tarafindan
sol tarafli Poland sendromu olan bir hastada sol subk-
laviyen arterde darlik oldugu bildirilmistir. Bu olgular
vaskiler kaynakli etyolojiyi destekledigi gibi, damarsal
malformasyonlarin sendroma eslik edebilecegini de
gostermesi nedeni ile anlamlidir.

Bu gorusglerin diginda otozomal dominant gecis
sindaktili i¢cin soz konusu olsa da gegerliligi Poland
sendromu igin gosterilememistir.” Gebelik donemin-
de kullanmilan bazi ilaglarin (thalidomide, ergonovine
maleate, liserjik asit ve liserjik asit dietilamid) sendro-
mun olugumunda etkili olabilecegi bildirilmigtir.!'>2!
Martinez-Frias ve ark.””! yaptiklar1 bir retrospektif
calismada maternal sigara kullaniminin riski iki kat
artirdigini gostermiglerdir.

Klinik

Hastalarin pektoral kas yoklugu nedeni ile temel
bulgusu asimetrik gorinumdur (Sekil la). Bu durum
bazen fark edilmeyip meme ve meme bagi asimetrisi
veya ekstremite anomalileri nedeni ile yapilan muayene
esnasinda tan1 konulabilmektedir. Hastalar pektoral kas
yoklugunu cogunlukla iyi kompanse etmiglerdir. Cok
nadiren fonksiyonel sikinti yasarlar. Genellikle estetik
sikintilar on plana ¢ikmaktadir.?*®!

Poland sendromu tanisi ¢cogunlukla inspeksiyon ile
konulmaktadir. Etkilenmis kaslar bagta olmak uzere
ilave bulgular agisindan fikir vereceginden elle muaye-
ne ihmal edilmemelidir."¥ Tum hastalarda pektoralis
major kasi etkilenmistir. Kasin tamamen yoklugu izle-
nebilecegi gibi sadece sternokostal basi da etkilenmis
olabilir.”! Pektoralis minor kasi sendroma %75 oraninda
katilmaktadir.™ Bu kaslar disinda latissimus dorsi,
serratus anterior, eksternal oblik kaslarin yoklugu veya
hipoplazisi izlenebilir.”! Trapezius kasi sendromda etki-
lenen kaslardan olmamasina karsin Allouh ve ark.P¥
pektoral kasin izole yoklugu olan, Horan ve Bonafede®!
ise hem pektoral kas hem de trapezius kasi yoklugu
bulunan olgularini bildirmiglerdir.

Poland sendromlu hastalarda tutulan tarafta siklikla
meme ve meme bast anomalileri de bulunabilir. En sik
karsilagilan formu karsi tarafa kiyasla meme baginin
kuguklugu (hipotelia) ve yukar1 seviyeli yerlesimli
olmasidir. Kadin hastalarin %30’unda bu durum mev-

cuttur.”*% Meme dokusunun hipoplazisi (hipomastia),
tutulan vucut alaninda cilt alti dokusunun zayifligi,
aksiller veya pektoral killanma yoklugu tabloya ekle-
nebilir. Nadiren meme bag1 yoklugu (atelia) ve meme
dokusu yoklugu (amastia) seklinde olabilir (Sekil 1a, b).
Birden fazla sayida ve kugik meme bas1 da (politelia)
izlenebilir."* Farkli olarak etkilenen tarafta buyuk
memesi olan bir kadin hasta®" ve kargi taraf jinekomas-
tisi olan bir erkek hasta bildirilmistir.*? Pektoral kas
tutulumu olmaksizin tek tarafli meme hipoplazisi veya
torakal anomalileri olan hastalar i¢in Poland sendromu
tanimlamas1 yapan yayinlar bulunmaktadir. Pektoral
kaslar1 normal olan bu hastalar i¢in ‘anterior torasik
displazi’ tanimlamasi daha uygundur.”¥

Hastalarin degerlendirilmesinde ilk bagvurulan ince-
leme direkt grafilerdir. Direkt grafiler sendroma eslik
edebilen gogus deformiteleri ve el anomalilerinin deger-
lendirilmesine imkan vermektedir (Sekil 2a, b). Direkt
akciger grafilerinde etkilenen tarafin hiperlusen izlen-
mesi beklenir ve kalbin etkilenen tarafin aksi tarafina
yer degistirme egilimi bulunmaktadir.”

Etkilenen tarafta hafif torasik depresyon en sik kar-
silagilan gogus deformitesidir ve hipoplazik ve deforme
kaburgalar bu gorintitye neden olmaktadir. Poland send-
romlu hastalarin %11 ila %25’inde birden fazla kaburga-
nin 6n parcasinin aplazisi nedeni ile ciddi torasik dep-
resyon goruliir. Kaburgalar ikinci kaburgadan dordinci

Sekil 1. (a, b) Poland sendromlu hastada gogiis duvari depresyonu,
meme ve meme basinin yoklugu ve karsi taraf karinatum
deformitesinin goruntusi. (¢) Sprengel deformitesi goruntusi. (d)
Yapisiklig1 agilmis brakisindaktili goruintusi.
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kaburgaya veya ucuincii kaburgadan besinci kabur-
gaya kadar sirali olarak etkilenmistir (Sekil 2a, 3a).
Goreceli olarak ikinci kaburga daha az etkilenmektedir.
Kargilagilan diger bir gogus deformitesi de karsi taraf
pektus karinatum deformitesidir (Sekil 1a, b). Bu durum
fuzyon olmus aplastik kaburgalar nedeni ile etkilenmig
tarafa sternumun rotasyonu sonucu olugsmaktadir.>>%
Ayrica hastalarin %8’inde akciger hernisi bulunmak-
tadir ve paradoksal gogus duvari hareketi izlenebilir.!
Bu hastalarda akciger vital kapasitesinde %48’lik bir
kayip da izlenebilir. Gogus duvari stabilitesi saglanan
hastalarda vital kapasitenin %65’e kadar yukselebildigi
gosterilmistir.*4

Poland sendromunda %13.5-56 oraninda el ano-
malileri bildirilmistir? Bu konuda en dikkat ceken
yayin Shamberger ve ark.nin'® 1989 yilinda yaptiklari
75 hastalik bir ¢alismadir. Bu calismada 75 hastanin
50’sinde el anomalisi bulunmustur. Siklikla parmak-
larda kisalik (brakidaktili), parmaklarin yapisiklig1
(sindaktili) ve her ikisinin birlikteligi (brakisindaktili)
gorulur (Sekil 1d). One ¢ikan el anomalisi orta falank-
slarin belirgin hipoplazisi veya aplazisidir. Sindaktilisi
bulunan hastalarin %10’unda Poland sendromu da
bulunmaktadir. Daha nadir olarak el hipoplazisi, onkol
kisalig1, parmaklarin yoklugu (adaktili) ve el yoklugu
(acheiria) izlenebilir. Kars1 taraf elin veya alt ekstre-

Sekil 2. (a) Akciger grafisinde sol 3, 4. ve 5. kaburgalarin 6on
parcalarinin yoklugu, dekstrokardi ve skolyoz goruilmektedir.
(b) El grafisinde brakidaktili goruilmektedir. (¢, d) Aksiyel
bilgisayarli tomografi ve u¢ boyutlu bilgisayarli tomografi
goruntuleri pektoral kaslarin yoklugunu gostermektedir.
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mitenin etkilenmesi nadirdir. El anomalileri i¢in bazi
siniflamalar yayinlanmistir.'®#

Poland sendromunun major komponenti olan pekto-
ral kas yoklugu ve tanimlanmis mindr komponentlerin
diginda sendroma eglik eden bir¢ok hastalik bildirilmis-
tir (Tablo 1). Hastaligin komponentlerinin ve eglik eden
hastaliklarin ortaya konulmasi igin bu hastalara direkt
grafilere ilave olarak, hemogram, bilgisayarli tomografi
(BT), manyetik rezonans goruntiileme (MRG), elektro-
miyografi (EMG), ekokardiyografi ve batin ultrasonog-
rafi incelemelerinin uygulanmasi faydali olacaktir.’*5"!
Tum bu incelemeler arasinda on plana ¢ikan BT’dir.
Tan1 amagli katkisinin yaninda u¢ boyutlu goruntu-
ler sunabilmesi cerrahi planlama agamasinda katki
saglamaktadir (Sekil 2c, d). Bilgisayarli tomografi’de
etkilenen kaslar degerlendirilirken, tedavide kullanilma
ihtimali olan latissimus dorsi kast mutlaka degerlendi-
rilmelidir.®2!-22

Poland sendromuna eglik eden bircok hastalik
tanimlanmig olmakla birlikte en c¢ok bilineni Poland

Sekil 3. Silikon implant ile gogus duvari konturu dizeltilen erkek
hastanin (a) ameliyat oncesi ve (b) ameliyat sonrasi goruntusi.
Silikon meme protezi ile asimetrik goruntusiu duzeltilen kadin
hastanin (c) ameliyat Ooncesi ve (d) ameliyat sonrasi goruntusii.
Gogus duvar1 defekti latissimus dorsi kas transferi ile duizeltilen
hastanin (e) ameliyat oncesi ve (f) ameliyat sonrasi gortintusii.
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Tablo 1. Poland sendromunun komponentleri ve eslik eden anomaliler

Major komponent

¢ Pektoralis major kasinin yoklugu (parsiyel/komplet)™

Minor komponentler

¢ Kas yokluklari/hipoplazileri (pektoralis minor, serratus anterior, latissimus dorsi, eksternal oblik)?#
¢ Kaburga defektleri (kaburga yoklugu/hipoplazisi, pektus ekskavatum/karinatum)™

e Cilt anormallikleri (cilt alt1 dokusu yoklugu/hipoplazisi, aksiller/pektoral alopesi)™

¢ Meme, meme basi patolojileri (hipomastia, hipotelia, amastia, atelia, politelia)!'-*!

¢ El ve parmak anomalileri (el hipoplazisi, acheira, sindaktili, brakidaktili, brakisindaktili, adaktili)!

Eslik eden anomaliler
* Sprengel deformitesil?23¢)
¢ Mobius sendromul®”!
* Klippel-Feil sedromu®®
¢ Bonnevie-Ullrich sendromu®®”
¢ Morning glory sendromu®”!
¢ Dekstrokardia™!
e Atriyal septal defekt*?
e Iktiyozis™!
e Skolyoz™"

¢ Kan ve lenf sistemi hastaliklar1 (Iosemi, lenfoma, trombositopeni, sferositoz)i*++71
* Genitouriner sistem anomalileri (bobrek yoklugu, inmemis testis, yumurtalik yetmezligi)“*+!

sendromu ve dekstrokardi kombinasyonudur (Sekil 2a).
Bu hastalarda situs inversus totalis yoktur ve bir kar-
diyak dekstropozisyon soz konudur. Bu durum izole
dekstrokardi veya situs solitus olarak tanimlanir. Izole
dekstrokardi tim dunyada 1:30.000 oraninda gorul-
mektedir. Poland sendromlu hastalarin %I11.5’inde izole
dekstrokardi izlenmektir. Bu olduk¢a nadir iki hastali-
gin yuksek oranda birliktelik gostermesi dikkat ceki-
cidir. Daha da dnemlisi izole dekstrokardili hastalarda
dogustan kalp hastaligit %96 gibi yuksek bir oranda
izlenir iken, Poland sendromunun bir komponenti olan
dekstrokardili hastalarda dogustan kalp hastalig1 olduk-
c¢a nadirdir. Poland sendromunda %60-75 oraninda sag
tarafin tutuldugu bildirilmis olsa da ginumuze kadar
bu kombinasyonu gosteren 22 hastanin hepsinde Poland
sendromu sol taraflidir.'> Buna kargin giinumuze kadar
sag tarafli sendromu olan ve situs inversus totalis’i olan
sadece iki hasta bildirilmistir.*"*? Bu hastalarda Poland
sendromu komponenti olabilecek baz1 anomaliler bulun-
sa da pektoral kasin yoklugu bulunmadigindan bu has-
talar icin Poland sendromu tanimlamas: tartigmalidir.

Torre ve ark.™ Poland sendromu ve dekstrokardi
kombinasyonu bulunan 14 hastalik olgu serisi bildirmis-
lerdir. Yazarlar olgu serisinde, onceki literatuir bilgisini
destekler sekilde, her zaman izole dekstrokardinin sol
Poland sendromu ve parsiyel kaburga yoklugu ile birlik-
te oldugunu ifade etmiglerdir. En az iki kaburga defekti-
nin bu duruma neden oldugunu ve rahim ici dig basinca
kars1 diren¢ gosteremeyen gogus duvari nedeni ile kal-
bin saga dogru kaydig1 hipotezini savunmuslardir. Diger

yandan dekstrokardinin Poland sendromuna neden oldu-
gunu bildiren yazarlar olsa da Sepulveda tarafindan aksi
gosterilmigtir. Sepulveda sol Poland sendromlu ve izole
dekstrokardili dogan bir bebegin rahim igi takiplerinde
gebeligin 21. haftasinda hastada kalbi normal pozis-
yonunda olmasina ragmen 31. haftasinda dekstrokardi
varlig1 tespit edilmigtir.”>!

Mbobius sendromu (dogustan kraniyal sinir paralizisi),
Klippel-Feil sendromu (dogustan vertebra defektleri,
kisa boyun) ve Sprengel deformitesi (dogustan yuksek
ve kucuk skapula) Poland sendromu ile birlikteligi
gosterilen diger onemli anomalilerdir (Sekil 1c). Bu bir-
liktelik, etyolojilerinin ayn1 oldugunu gosteren Bouwes
ve Weaver’in, erken embriyonik donemde subklaviyen
arter, vertebral arterler ve dallarinda kan akiminin
gecici kesintiye ugramasi, hipotezi ile aciklanmaktadir.
Yazarlar tim bu hastaliklar1 arter tedarik bozulmasi
dizisi (artery supply disruption sequence) olarak tanim-
lamiglardir.?" Sprengel deformitesinin Poland sendromu
ile birlikteligi bircok yayinda belirtilmis olsa da bu
birliktelik icin herhangi bir oran beyan edilmemistir.
Klinik gozlemimiz bu iki anomalinin tahmin edilenden
cok daha fazla oranda birliktelik gosterdigidir.

Cerrahi tedavi

Secilecek cerrahi tedavi kadar ameliyat oncesi
donemdeki ameliyat hazirligi da onem tasimaktadir.
Trombositopeninin Poland sendromuna eslik edebile-
cegi bildirilmistir, bu nedenle hastalar hemokoagilas-
yon bozukluklari agisindan degerlendirilmelidir.!**4¥

417



Turk Gogus Kalp Dama

Ayni zamanda hastalar malign hipertermi ve kardiyak
arrest riski tasidigindan anestezide suksinilkolin ve
halotan kullanimina dikkat edilmelidir. Gogus duvari
rekonstritksiyonu yapilacak hastalara ¢ift limen endot-
rakeal tup ile ventilasyon yapilmalidir. Daha onemlisi
paradoksal solunumdan kacinmak i¢in bu hastalarda
pozitif basingli ventilasyon kullanilmalidir.**!

Poland sendromlu hasta i¢in planlanacak ameliyat
hastanin fonksiyonel ve estetik sorunlarina gore has-
tanin yag1 ve cinsiyeti dikkate alinarak planlanmalidir.
Estetik kayg1 nedeni olan deformiteler i¢in uygun olan
donem gelismenin tamamlandig1r donemdir.”* Bu hem
karsi taraf ile maksimum simetrinin saglanmasi hem
de niikslerin oniine gegme adina onemlidir.® Poland
sendromlu hastalarin tumunde etkilenmis olan pekto-
ralis major kasi diger kaslarca kompanse edildiginden
belirgin fonksiyon kaybi1 yoktur. Bu neden ile estetik
kaygilar one ge¢mistir. Hafif olgularda estetik bir gori-
nim saglamak icin bazi1 yontemler gelistirilmistir. Bu
hastalarda goruintui tek bagina otolog yag enjeksiyonu ile
duzeltilebilir. Ileri diizeyde sendromu olan hastalarda
ise diger yontemlere ilave olarak kontur bozukluklarini
duzeltmek icin otolog yag enjeksiyonu kullanilabilir.’
Bir diger yontem ise enjektabl yumusak doku endopro-
tezidir. Polimerik poliakrilamid ¢ozeltisi lokal anestezi
ile cilt altina enjekte edilmesi esasina dayanmaktadir.
Enjekte edilen materyali kisa surede kollajen bir kapsil
cevrelemektedir ve migrasyon riski tagtmamaktadir.’¢
Estetik bir gorinim kazandirmak icin kisiye ozel ure-
tilen silikon implantlar en ¢ok tercih edilen yontemler-
dendir (Sekil 3a, b). Komplikasyonlarinin az olmasi ve
tek seansta kuiciik bir insizyondan yapilabiliyor olmast
yontemin avantajlaridir.®” Bu yontemin dezavantaji ise
onceden hazirlanmis formlar olmamasi ve bir uretim
asamasi gerektirmesidir."”

Cerrahi tedavilerin icinde gogus kafesi defekti olan
ve akciger herniyasyonu olan hastalar icin yapilacak
ameliyatlar onceliklidir (Sekil 4a-d). Hastanin yagi
kuguk ise kaburga defektleri hemen ameliyat edilmeli,
kas transferi ilave edilecek ise puberteden sonra uygu-
lanmal1 ve kadin ise mamoplasti en son yapilmalidir.
Yetigkin hastalarda tim girisimlerin ayn1 seansta yapil-
masinda sakinca yoktur.? Tum bu goruglerden farkli
olarak Anderl ve Kerschbaumer® tek tarafli saglam
taraftaki pektoral kasin guictiniin erken yasta etkilenen
tarafa kas transferi yapilarak desteklenmesi gerektigini
belirtmiglerdir. Aksi halde gelisme doneminde guglu
pektoral kas nedeni ile kikirdak kaburgalarda yuksel-
me ve sternumda donme olacagl ve gogus kafesinin
konturunun bozulacagini iddia etmislerdir. Yazarlar bu
neden ile ameliyatin oldukga erken yaslarda yapilmasini
onermiglerdir.
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Gogiis duvari

Poland sendromlu hastalarin cerrahi tedavilerinde
kaburga defektleri kalp ve akcigerin korunmasi ve para-
doksal solunumdan sakinilmasi nedeni ile oncelik arz
eder (Sekil 4a). Hastanin gogus kafesindeki defektin
buyuklugune gore split kosta grefti, marleks yama, veya
marleks yama sandovi¢ teknikleri, latissimus dorsi kas
transpozisyonu ile kombine edilerek veya edilmeden
kullanilabilir (Sekil 4b-f).5! Split kosta grefti genellikle
kargt taraf saglam kaburgalardan alinir (Sekil 4b).”
Ayrica dusuk antijenik ozelliklerinden dolay1r homolog
kikirdak kaburga greftinin kullanilabildigi bildirilmis-
tir.®) Kaburga gibi kemik bir greft kullanilacak ise

Sekil 4. (a) Gogus duvari defekti. (b) Etkilenmemis hemitorakstan
alinan kaburga ile hazirlanmig split kaburga grefti ile gogus
duvar1 defektinin tamiri. (¢) Alt ve ust kaburga kullanilarak
gogs duvari defektinin tamiri. (d) Yama (mesh) ile gogus duvari
defektinin tamiri. (e, f) Latissimus dorsi kas flebi hazirlanmasi ve
kas ile goguis duvari tamiri.



Yiyit. Poland sendromu

ameliyatta orta sternum tarafinda greft icin delikler
olugturulur ve bu deliklere sutuire edilir. Yan tarafta ise
defektif kaburgalarin uglar1 kiirete edilip greft suture
edilir. Yama kullanilmast durumunda ise yamanin
gergin bir sekilde kenarlara suture edilmesi uygun ola-
caktir (Sekil 4d). Kaburga ve yama beraber kullanilir
ise birbirine suturler ile sabitlenmelidir. Bu islemler
estetik bir goriinum kazandirmanin dtesinde paradoksal
gogus duvar1 hareketini engelleyecek hatta kas veya
protez uygulamalar1 icin saglam bir destek saglayacak-
tir.?! Etkilenen gogus duvarinda genellikle cilt ve cilt
alt1 dokusu zayif oldugundan bazi hastalarda latissimus
dorsi kasi transferinin eklenmesi iglemin basarisini arti-
rabilir (Sekil 4e, f). Kuciik yasta yama ile gogus duvari
defekti tamir edilen hastalar icin desteklenen alanin
buyumeye katilmamasi gelecekte gelisebilecek farkli
deformitelere neden olabilir.’> Bu sorunun oniine geg-
mek tizere gelisimi devam eden hastalar icin gelistiril-
mis olan vertikal ekspanse olabilen kaburga implantinin
kullanilmasi onerilmektedir.[!

Goguis duvari defekti yalnizca iki kaburga ile sinir-
I1 oldugunda etkilenmis tarafin saglam kaburgalar
kullanilarak duzeltme yapilabilir. Defektif alanin alt
ve ustindeki kaburga sternum tarafi saglam kalacak
sekilde ikiye bolunur ve hazirlanan kaburga uclar1 gelis-
memis kaburgalarin ucuna suture edilebilir (Sekil 4c).
Kaburgalarda fuzyon soz konusu ise ayirildiktan sonra
sternuma sabitlenmesi uygun olacaktir.

Gogus duvarindaki ¢okuntiniin nedeni sadece
hipoplazik kaburgalar olabilir. Bazen sternum rotasyo-
nu eklenen ve kargi taraf pektus karinatum deformitesi
izlenen hastalar bulunabilir. Hipoplazik kaburgalara
subperikondriyal rezeksiyon ve elevasyon yapilarak ve
gerektiginde yama ile desteklenerek duzeltme yapilabi-
lir. Sternum ise kama osteotomi ile duzeltilebilir.”

Goguis duvart kontur bozuklugunu duzeltmek ve
olmayan pektoral kas kitlesini fonksiyonel bir kas trans-
feri ile yapmak mumkundur (Sekil 3e, f). Bu islem i¢in
siklikla tercih edilen yontem latissimus dorsi kasinin
arter ve ven pedikulu ile siniri korunarak ada flebi
seklinde pektoral bolgeye tasinmasidir.'” Klinigimizde
u¢ ve ugten fazla kaburga defekti bulunan bes hastaya
latissimus dorsi kasi transferi uygulanmis olup sonugla-
1 fonksiyonel ve kozmetik olarak oldukca iyi diizeyde
bulunmustur (Sekil 4e, f)."! Unutulmamasi gereken bir
konu da latissimus dorsi kasinin da sendroma dahil olup
hipoplazik veya atrofik olabilecegidir. Bu durumda kars1
taraf latissimus dorsi kasinin serbest transferi diguiniile-
bilir.’ Kelly ve ark.®” iki yagindaki hastalarinda kargt
taraf latissimus dorsi kasini transfer etmis ve ameliyat
sonrast kasilma fonksiyonunu gostermiglerdir. Koltuk
degnegi kullanimi1 veya spor gibi nedenler ile latissimus

dorsi kasinin transferine uygun olmayan hastalarda
rektus abdominis kasinin transferi dusuniilebilir. Ancak
rektus abdominisin segmenter inervasyonu oldugu bilin-
melidir. Diger bir secenek ise ust gluteal fleptir.”!

Meme ve meme basi

Poland sendromlu hastalarda meme ve meme basi
anomalileri oldukga farkli sekilde ortaya ¢cikmaktadir.
Tedavide hedeflenen iki tarafli simetriyi saglamaktir.
En sik karsilagilan formu memenin hipoplazisidir.
Hafif duzeyli hipoplaziler silikon protezler ile tedavi
edilir (Sekil 3c, d). Ileri derecede hipoplazik olan
meme i¢in direkt silikon uygulamak uygun olmayabi-
lir. Oncelikle doku genigletici (ekspander) ile hazirlik
yapilmasi ve sonrasinda silikon protez uygulanmasi
daha uygun olacaktir. Poland sendromlu hastalarda
ayni zamanda cilt ve cilt alt1 dokularinin da zayif
olmas1 beklenmelidir. Bu neden ile sadece silikon
protez uygulamalar1 hem dogal bir goriinimden uzak
olacak hem de zamanla deri erozyonu gibi kompli-
kasyonlara neden olacaktir. Bu neden ile en poptler
ve uygun yontem protezin latissimus dorsi kasi ile
kaplanmasidir.?® Bir bagka yontem ise aseluler bir
dermal matriks iginde yerlestirmektir.® Cildin yeterli
ekspanse olamadig1 hastalarda ise kas transferi muskii-
lokutanoz flep seklinde yapilmalidir. Doku genisletici
kullanilan hastalarda hipotrofiden sakinmak icin kas
transferi ikinci seansta yapilmalidir.*”

Etkilenmemis olan taraftaki meme icin nadiren de
olsa simetri saglamak icin karg: taraf kuguik bir protez
ile desteklenebilir (Sekil 3d). Saglam tarafta meme
hipertrofik ise reditksiyon mamoplasti (meme kucult-
me), memede sarkma s6z konusu ise mastopeksi (meme
diklestirme) yapilmalidir. Aerola ve meme baginin da
etkilenmis oldugu hastalarda simetrik gorinim icin
aerolanin bir kismini icine alacak sekilde sirkiiler olarak
deri ¢ikarmak, aerolanin yoklugunda dovme yaptiri-
larak, meme basi rekonstritksiyonu veya reditksiyonu
yapilarak simetri saglanabilir.*%

Sol tarafl1 Poland sendromu olan ve sag tarafinda
jinekomastisi olan sadece bir hasta bildirilmis ve bu has-
tada jinekomasti diizeltme ameliyatinin kabul edilebilir
bir simetri sagladigi belirtilmigtir.*?!

El cerrahisi

En sik uygulanan ameliyat, sindaktilisi bulunan
hastalar icin parmak yapisikliklarinin ayirilmasidir
(Sekil 1d)." Bu iglem fonksiyon bozukluguna meydan
vermemek i¢in olabildigince erken yapilmalidir. Diger
bir fonksiyon kazandirici ameliyat ise parmak yoklu-
gunda ayak parmagi transferidir. Ekstremite yoklugu ve
ileri derecede hipoplazi gibi fonksiyon kazandirilamaya-
cak durumlarda tercih edilmesi gereken yontem protez
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uygulamalaridir. El agma ve kapama gibi fonksiyonlar1
bulunan miyoelektrik protez uygulamalarinin bagarili
sonuglari bildirilmigtir.

Sonug

Poland sendromu pektoral kasin kismen veya tama-
men yoklugu ile giinimuize kadar bildirilmis olan ¢ok
sayida komponentten bir veya daha fazlasinin birlikte
bulundugu bir anomalidir. Her gecen gun farkli bir
varyant1 ve birliktelik gosterdigi yeni bir hastalik bildi-
rilmektedir. Hastaligin ciddiyetini ve tedavi stratejisini
sendroma katilan komponentler belirlemektedir. Poland
sendromu fonksiyonel sorunlardan ¢ok estetik sorunlari
beraberinde getirmektedir. Hastanin tedavisinde hedef
oncelikle akciger ve kalp gibi hayati organlar1 koruya-
cak sekilde gogiis kafesinin stabilitesini saglamaktir.
Ayrica hastanin mevcut fonksiyonlarini koruyarak opti-
mum simetrik viicut goriintuisu saglamaktir.

Cikar cakismasi beyam

Yazar bu yazinin hazirlanmasi ve yayinlanmasi aga-
masinda herhangi bir ¢ikar cakismasi olmadigini beyan
etmistir.

Finansman

Yazar bu yazinin arasgtirma ve yazarlik siirecinde
herhangi bir finansal destek almadigini beyan etmis-
tir.
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