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Ö Z E T 

Sindaktili ve patent duktus arteriozusun (PDA) İzole 
olarak görülme olasılığı oldukça yüksektir. Sindaktilinin bir 
öğesini oluşturduğu Poland sendromu konjenital kardiyak 
anomalilerle özellikle de dekstrokardi ile birlikte görülebi
lir. Ancak tıbbi literatür araştırmalarımızda Poland sendro
mu ile birlikte PDA olgusuna rastlanamadı. Bu olguda 
beş yaşında bir erkek çocuk her İki anomalinin birarada 
olması nedeniyle sunuldu ve literatür ışığında tartışıldı. 
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S U M M A R Y 

Isolated syndactyly andisolated patent ductus arte
riosus (PDA) are common in the population. Poland's 
syndrome including syndactyly can be associated with 
congenital cardiac anomalies, particularly with dextrocar
dia. To our knowledge, Poland's syndrome associated 
with PDA has not been reported in the literature. A five 
year old boy with PDA and Poland's syndrome is presen
ted. 
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Pa ten t duk tus a r te r iosus ( P D A ) 2 0 0 0 canl ı d o ğ u m 

da bir (1), s indakt i l i , pektora l ve del to id k a s h ipop laz i s i , 

m e m e başı h ipop laz is i ve deks t rokard i gibi patoloj i ler in 

bir l ikte g ö r ü l d ü ğ ü P o l a n d s e n d r o m u i se 3 0 0 0 0 can l ı 

d o ğ u m d a bir görü lür (2,3). L i teratür t a rama la r ında P D A 

v e P o l a n d s e n d r o m u n u n bir l ik te g ö r ü l m e s i n e ras t l a 

n a m a d ı . Bu n e d e n l e he r iki a n o m a l i n i n bir l ikte gö rü l 

d ü ğ ü beş yaş ındak i bir e rkek ç o c u k sunu la rak l i teratür 

ışığında tartışı ldı. 

O L G U 
Beş yaş ında e rkek çocuk , sık a t e ş l e n m e , öksürük , 

ha ls iz l ik , çarp ın t ı ş ikayet le r iy le ün ive rs i temiz pediatr ik 

kardiyoloj i po l ik l in iğ ine başvu rdu . Ş ikayet ler in in d o ğ u m 

d a n bu y a n a var o l duğu belirt i ldi. F i z i k m u a y e n e d e so l 

e l de ol igodakt i l i ve d u b l i k a s y o n , sağ e lde total s indakt i l i 

gö rü ldü . Ay r ı ca sağ pektora l is ma jö r ve del to id kas ta 
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h ipop laz i , y ine sağ m e m e b a ş ı n d a h ipop laz i tespi t ed i l 

d i (Şeki l 1). K a l p o s k ü l t a s y o n u n d a so l k lav i ku la a l t ında 

iyi duyu lan s is to lo-d iyasto l ik ü fü rüm işit i ldi. 

E lek t roka rd i yog ra f i de , Q R S aks ında s a ğ a k a y m a 

ve sağ vent r ikü l h ipertrof is i , te lekard logra f ide , p u l m o n e r 

k o n u d a be l i rg in leşme, akc iğer d a m a r i a n m a s ı n d a a r t m a 

ve kard iyo- toras ik o r a n d a art ış gö rü ldü (Şeki l 2). E k o -

kard iyogra f ide , P D A v e b u n a s e k o n d e r p u l m o n e r h iper 

tans i yon bulgular ı tespi t ed i ld i . Yap ı l an kard iak ka te te -

r i z a s y o n d a , a n a p u l m o n e r arter bas ınc ı 6 0 / 3 8 , o r t a l a m a 

4 5 m m H g , aort bas ınc ı 120 /80 , o r t a l a m a 9 5 m m H g o l a 

rak ö lçü ldü , inen a o r t a y a kontrast m a d d e e n j e k s i y o n u 

yap ı ld ığ ında inen aor tun v e P D A yo luy la p u l m o n e r ar 

terlerin do lduğu gö rü ldü . 

B u bu lgu la r la P o l a n d s e n d r o m u , P D A v e p u l m o 

ner h iper tans iyon d ü ş ü n ü l e n h a s t a o p e r a s y o n a a l ınd ı . 

S o l pos te ro la te ra l to rako tomi i le P D A ' y a u laş ı ld ı . Çi f t 

b a ğ l a m a v e d i k i ş l i t esp i t t e k n i ğ i i le P D A k a p a t ı l d ı , 

i y i l eşme sonras ı s indakt i l in in düze l t i lmes i iç in P las t i k -

Rekonst rükt i f C e r r a h i K l ln iğ i 'ne gönder i ld i . 

TARTIŞMA 
Sindakt i l i , pa rmak la r a ras ındak i " pe rde ' l e r l e ( W e b ) 

karak te r i ze bir g ö r ü n ü m d ü r . B i rçok s indakt i l in in n e d e n i 
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Şekil 1. Olgunun el parmaklarının, meme başının ve pektoral 
adalenin oluşturduğu hipoplazinin görünümü. 

Şekil 2. Olgunun telekardiografisinin görünümü. 

o l uşum s ı ras ındak i fa rk l ı l aşmadak i yetersiz l ik t i r . A n c a k 

b i rkaç o l g u d a (ak ros indak t i l i g ib i ) h e m o l u ş u m , h e m 

fa rk l ı l aşmada yeters iz l ik vardı r . S indakt i l in in konjeni tal 

anoma l i l e r a ras ındak i g ö r ü l m e sık l ığı o ldukça faz ladır 

(3). 

S indakt i l i s ık l ık la pol idakt i l i ve brak idakt i l i i le bir

l ikte gö rü l ü r . B u n l a r ı n y a n ı s ı r a A p e r t s e n d r o m u n d a 

( k r a n i o s i n o s t o z i s , s i n d a k t i l i ) , P o l a n d s e n d r o m u n d a 

(s indakt i l i , tek taraf l ı üst eks t rem i te h i p o p l a z i s i , p e k 

toral v e de l to id k a s h i p o p l a z i s i , m e m e b a ş ı h i p o p l a 

zisi) da s indakt i l i bu lunmak tad ı r (3). S indak t i l i i le bir

l ik te a t r ia l s e p t a l d e f e k t , v e n t r i k ü l e r s e p t a l d e f e k t , 

tek vent r ikü l g ib i çeşi t l i konjeni ta l ka lp has ta l ı k l a r ın ın 

bir l ikte görü leb i ld iğ i b i ld i r i lmekted i r (4 ,5) . B i r l i k te b u 

lunduğu anomal i le r le genet ik ak tar ımı k o n u s u n d a ver i 

e l d e ed i lememiş t i r . U l l r i ch -Tu rne r s e n d r o m u + s i n d a k t i l i 

b i r o l g u , y i n e U l l r i c h - T u r n e r s e n d r o m u + m i t r a l s t e -

n o z + s i n d a k t î l i bir o l g u g e n e t i k o l a r a k i n c e l e n m i ş X 

k r o m o z o m u r i n g i n a k t i v a s y o n u d ı ş ı n d a g e n e t i k b i r 

farkl ı l ık tespi t ed i lememiş t i r (6,7). 

P o l a n d s e n d r o m u n u n g e r i y e d ö n ü k a r a ş t ı r ı l m a 

s ında ise tek böbrek, kot deformi te ler i , ips l la tera l h e -

m ive r teb ra i le bir l ikte görü leb i l iğ i b i ld i r i lmiş o l u p , ka r -

d i a k a n o m a l i o l a r a k s a d e c e d e k s t r o k a r d l l i ( P o l a n d -

M o b i u s s y n d r o m e ) iki o lgu b i ld i r i lmiş t i r (2) . P D A i le 

bir l ikte P o l a n d s e n d r o m u o l g u s u n a l i t e ra tü rde r a s t l a -

namamışt ı r . 

Pa ten t duk tus a r te r i ozus mul t ip le kon jen i ta l a n o 

ma l i s e n d r o m l a r ı i ç e r i s i n d e y e r a lab i l i r , k l b u n l a r ı n 

büyük bir k ı smında s indakt i l i de vardı r (5). D iğer kar -

d lak anomal i l e r le birl ikte de bulunabi l i r (1). G e n e t i k ak 

tar ım etyoloj ik fak tör o la rak gös te r i lmes ine r a ğ m e n k e 

sin del i l ler tespi t ed i lememiş t i r . O t o z o m a l d o m i n a n t g e 

çişle karak ter ize uretera l t r ip l ikasyon ve mul t ip le kon je 

nital anoma l i l i bir a n n e n i n b e b e ğ i n d e ( k e n d i s i n d e o l m a 

m a s ı n a rağmen) , P D A tespi t ed i lmiş , fakat P D A ' n ı n g e 

netik ak tar ımı hakk ında he rhang i bir bu lgu tesp i t ed i le 

memiş t i r (5). 

L i teratür g ö z d e n geç i r i ld iğ inde P o l a n d s e n d r o m u 
ile birl ikte deks t rokard i d ış ında kard iyak a n o m a l i s a p -
t a n m a y ı ş ı , b u n a karş ın s indakt i l i ile bir l ikte kon jen i ta l 
ka lp hasta l ık lar ın ın sık gö rü lüşü i lg inç bir bu lgudu r . H e 
nüz konjeni ta l ka lp hasta l ık lar ın ın ç o ğ u n l u ğ u n d a ve s i n -
dakt i l ide genet ik ak ta r ım hakk ında yeter l i bi lgi o l m a m a 
s ına karş ın U l l r i ch -Turner , S m i t h - L e m l i - O p i t z ve Holt-
O r a m gibi genet ik s e n d r o m l a r d a da s indakt i l i ve kon je
nital ka lp hasta l ık lar ın ın sık l ık la birl ikte g ö r ü l m e s i , ex t ré 
mi té anomal i le r i ile ka rd iyovaskü le r s i s t e m anoma l i l e r i 
nin genet ik geçiş l i hasta l ık lar o lab i leceğ in i ve b u n a ne 
d e n o lan gen le r in birbir ine yak ın l o k a l i z a s y o n d a bu lu 
nab i leceğ in i a k l a get i rmekted i r . Bu k o n u y a aç ık l ık get ir i 
l eb i lmes i için ayrıntı l ı genet ik ça l ışma la r ın gerek l i o l duğu 
görü lmekted i r . 
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