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Olgu Sunumu / Case Report

Poland sendromu ve spontan pnémotoraksin nadir bir birlikteligi

A rare association of Poland’s syndrome and pneumothorax
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Poland sendromu nadir gozlenen dogustan bir anomalidir
ve major pektoral kasin kismen veya tamamen
yoklugu, mindr pektoral kasin yoklugu, meme veya
meme baginin yoklugu veya hipoplazisi, kaburgalarin
degisen oranlarda yoklugu ve el anomalileri, cilt alt1
yag dokusunun hipoplazisi ile karakterizedir. Ancak
pnomotoraks ile birlikteligi cok nadirdir. Elli bir
yasinda erkek hasta acil poliklinigimize bir haftadir
var olan ve gittikge artan gogus agrisi ve nefes darligi
yakinmas: ile bagvurdu. Yapilan fizik muayenesinde
sag tarafta solunum seslerinde azalma ve sag pektoralis
major kas yoklugu saptandi. Direkt akciger grafisinde
sag hemitoraksta total pnomotoraks izlendi. Hastaya
video yardimli torakoskopik cerrahi ile bullektomi ve
plevral abrazyon uygulandi. Bu olgu Poland sendromu
ve spontan pnomotoraksin nadir birlikteligine dikkat
¢ekmek amaciyla sunuldu.

Anahtar sozciikler: Dogustan anomali; Poland sendromu;
pnomotoraks; cerrahi.

Adim Sir Alfred Poland’tan almis olan Poland
sendromunun insidanst 1/7.000-1/100.000 olarak bil-
dirilmistir.™ Erkeklerde kadinlara kiyasla ¢ kat daha
stk gorulmekte ve viicudun sag tarafinin sola gore daha
fazla etkilendigi belirtilmistir."! Dogustan bir anomali
olan Poland sendromu major pektoral kasin kismen veya
tamamen yoklugu, mindr pektoral kasin yoklugu, pek-
toral ve aksiller killanma yoklugu, kaburgalarin degisen
oranlarda yoklugu, meme veya meme baginin yoklugu
veya hipoplazisi, cilt alt1 yag dokusunun hipoplazisi ve
el anomalileri ile karakterizedir.! Ancak pnomotoraks
ile birlikteligi ¢ok nadirdir. Literatirde olgumuzda
oldugu gibi Poland sendromu ve spontan pnomotoraks

ABSTRACT

Poland’s syndrome is a rare congenital anomaly,
characterized by a partial or complete absence of pectoralis
major muscle, absence of minor pectoral muscles, absence
or hypoplasia of breasts and/or nipples, absence of ribs
in a varying degree, hand abnormalities, and hypoplasia
of the subcutaneous tissue. However, its coexistence with
pneumothorax is very rare. A 51-year-old male patient was
admitted to our emergency department with complaints
of progressive chest pain and dyspnea which began a
week ago. Physical examination revealed that breath
sounds decreased on the right side with an absence of
pectoralis major muscle. Plain chest X-ray showed total
pneumothorax on the right side. The patient underwent
bullectomy and pleural abrasion using video-assisted
thoracoscopic surgery. We present this case to draw
attention to the rare association of Poland’s syndrome with
spontaneous pneumothorax.
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birlikteligi sadece beg olguda bildirilmistir.*> Bu olgu-
muzu Poland sendromu ve spontan pndmotoraksin
nadir birlikteligine dikkat ¢cekmek amaciyla sunmay1
amacladik.

OLGU SUNUMU

Elli bir yasinda erkek hasta acil poliklinigimize bir
haftadir var olan ve gittik¢ce artan goguis agrisi ve nefes
darlig1 yakinmasi ile bagvurdu. Sigara icme dykusu
olmayan hastanin 6z ge¢mis ve soy ge¢cmisinde herhan-
gi bir ozellik yok idi. Yapilan fizik muayenesinde sag
hemitoraksta solunum sesleri belirgin olarak azalmis
idi. Inspeksiyonda sag hemitoraksin sol hemitoraksa
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Sekil 1. Direkt akciger grafisinde sag tarafta pnomotoraks
izleniyor.

gore daha basik ve kuciik oldugu, sag pektoral kaslarin
olmadig1 goruldu.

Cekilen direkt akciger grafisinde sag hemitoraksta
pnomotoraks saptandi, kemik yapilar ve mediasten
normal idi (Sekil 1). Hastaya sag tup torakostomi ve
kapali su alt1 drenaji uygulandi (Sekil 2). Toraks bil-
gisayarl1 tomografisinde sag pektoralis major ve sag
pektoralis minor kaslar izlenmedi, akcigerde iki tarafli
apikal yerlesimli bulloz parankimal alanlar mevcuttu
(Sekil 3, 4). Poland sendromu tanist konulan hastanin
cekilen alt ve ust ekstremite grafilerinde anomali sap-
tanmadi. Yatisinin beginci gununde hava kagaginin
devam etmesi ve akciger ekspansiyonun saglanamamasi
uzerine hastaya video-yardimli torakoskopik cerrahi
(VYTC) ile bullektomi ve total plevral abrazyon uygu-
land1. Ameliyat sonras1 ikinci guniinde akciger ekspan-

Sekil 2. Tup torakostomi uygulanan hastanin dig goriinimii.

siyonu saglandi. Hava kacgagi kesilen hasta gogus tupu
cekilerek taburcu edildi. Poliklinik kontroline alinan
hastada herhangi bir komplikasyon izlenmedi.

TARTISMA

Poland® 1841 yilinda ilk defa bir kadavrada pekto-
ralis major ve minor kaslarinin olmadigim fark etmis-
tir. Adinin bu sendroma konulmasi ise zaman almis-
tir. El cerrah1 Patrick Clarkson 1962 yilinda Alfred
Poland’in olgusuna benzer bir hastaya Poland sindak-
tilisi tanimlamasinda bulunmasina ragmen ilk defa
“Poland Sendromu” tanimlamasi 1967 yilinda Baudinne
ve ark. tarafindan kullanilmigtir.!'?)

Sekil 3. Toraks bilgisayarli tomografinin mediasten kesiti.
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Sekil 4. Toraks bilgisayarli tomografinin parankim kesiti.



isgdruct ve ark.
Poland sendromu ve spontan pnémotoraksin nadir bir birlikteligi

Sendromda asil one cikan ozellik major pektoral
kasin kismi veya tam yoklugudur.” Poland sendromlu
hastalarda pektoral kaslarin yoklugu daha cok on plana
cikmis olsa da nadiren latissimus dorsi, eksternal oblik
kas ve serratus anterior kasinin yoklugu da tespit edi-
lebilir.”! Olgumuzun fizik muayenesinde gogus duvari
sag tarafinda pektoral kaslarin yokluguna bagl olarak
hipoplazik bir goriiniim vardi.

Poland sendromlu hastalarda meme ve meme basi
anomalileri ¢ok farkli sekillerde karsimiza ¢ikabilir.
En sik kargilagilan formu karg: tarafa kiyasla meme
basinin kucuklugu (hipotelia) ve yukar1 seviyeli
yerlesimli olmasidir.”! Olgumuzda da etkilenen sag
tarafta kicuk ve asimetrik yerlesimli meme basi
mevcuttu.

Bu sendromun patofizyolojisinde en ¢ok kabul
goren hipotez; intrauterin donemin altinci-yedinci
haftasinda ust ekstremiteler goguis duvarindan tomur-
cuklanir iken brakiyosefalik arteriyel yapida olugan
malformasyon ya da spazm sonucu kan akimi azalma-
sidir.'¥ Subklavyen arter kan akiminin bozulmasi st
ekstremite anomalilerine, internal torasik arterin etki-
lenmesi pektoralis major kasi, meme ve diger toraks
yapilarinin anomalilerine yol agtigi bildirilmigtir.!#!
Bu hipoteze gore sendroma katilan anatomik kisim
miktarini, subklavyen arterin hangi seviyede etkilen-
digi ve hangi dallarinin tutuldugu belirlemektedir.
Ciddiyetini ise kanlanmanin kesintiye ugrama siiresi
belirlemektedir.!>*!

Poland sendromu ve spontan pnomotoraks patoge-
nezinin benzer olmasi bu iki hastaligin birlikteligini
desteklemektedir, ancak bu iki hastaligin birlikteligi
literatirde sadece bes olguda bildirilmistir.?-! Poland
sendromu ve spontan pnomotoraks patogenezinin ben-
zer olmasi bu iki hastaligin birlikteligini desteklemek-
tedir.® Celik™ Poland sendromunun en ¢ok kabul
gordugu vaskiler hipotezi goz onuinde bulundurarak;
intrauterin donemden itibaren hem ust ekstremite
hem de toraks yapilarinin gelisiminde problem olma-
st nedeniyle akciger parankiminde amfizematoz ve

bulloz alanlarin geligebilecegini belirtmistir. Bu pato-
lojik parankim alanlari ileri yaslarda karsimiza pno-
motoraks tablosu olarak ¢ikabilmektedir.

Sonug olarak pnomotoraks olgularinda fizik mua-
yene Oonemli bir yere sahiptir. Spontan pndmotoraks ile
Poland sendromunun nadirde olsa bir arada olabilecegi
akla gelmeli ve buna yonelik tani ve tedavi yontemleri
uygulanmalidir.
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