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ve Patent Duktus Arteriozus
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OZET

Sindaktili ve patent duktus arteriozusun (PDA) lIzole
olarak gérilme olasiligi  oldukca  yliksektir. Sindaktilinin  bir
édesini  olugturdugu Poland konjenital  kardiyak
anomalilerle dekstrokardi ile  birlikte  goriilebi-
lir.  Ancak tibbi literatiir —arastirmalarimizda
mu ile birlikte PDA olgusuna rastlanamadi. Bu  olguda
bes yasinda bir erkek ¢ocuk her Iki anomalinin  birarada
olmasi nedeniyle sunuldu ve literatir 1siginda  tartisildl.
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Patent duktus arteriosus (PDA) 2000 canli dogum-
da bir (1), sindaktili, pektoral ve deltoid kas hipoplazisi,
meme basi hipoplazisi ve dekstrokardi gibi patolojilerin
birlikte goérildigud Poland sendromu ise 30000 canl
dogumda bir goérilur (2,3). Literatir taramalarinda PDA
ve Poland sendromunun birlikte gérilmesine rastla-
namadi. Bu nedenle her iki anomalinin birlikte gorul-
digl bes yasindaki bir erkek ¢ocuk sunularak literatir
1s1ginda tartigildi.

OLGU

Bes yasinda erkek cocuk, sik ateslenme, Oksurik,
halsizlik, carpinti sikayetleriyle Universitemiz pediatrik
kardiyoloji poliklinigine basvurdu. Sikayetlerinin dogum-
dan bu yana var oldugu belirtildi. Fizik muayenede sol
elde oligodaktili ve dublikasyon, sag elde total sindaktili
goruldu. Ayrica sag pektoralis majér ve deltoid kasta
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SUMMARY
Isolated  syndactyly
riosus  (PDA) are

syndrome including

andisolated patent ductus arte-
common in the population. Poland's
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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hipoplazi, yine sag meme basinda hipoplazi tespit edil-
di (Sekil 1). Kalp oskilltasyonunda sol klavikula altinda
iyi duyulan sistolo-diyastolik Gfurtim isitildi.

Elektrokardiyografide, QRS aksinda saga kayma
ve sag ventrikll hipertrofisi, telekardlografide, pulmoner
konuda belirginlesme, akciger damarianmasinda artma
ve kardiyo-torasik oranda artis goruldi (Sekil 2). Eko-
kardiyografide, PDA ve buna sekonder pulmoner hiper-
tansiyon bulgulari tespit edildi. Yapilan kardiak katete-
rizasyonda, ana pulmoner arter basinci 60/38, ortalama
45mmHg, aort basinci 120/80, ortalama 95mmHg ola-
rak O6lguldu, inen aortaya kontrast madde enjeksiyonu
yapildiginda inen aortun ve PDA yoluyla pulmoner ar-
terlerin doldugu goérilda.

Bu bulgularla Poland sendromu, PDA ve pulmo-
ner hipertansiyon dusunulen hasta operasyona alindi.
Sol posterolateral torakotomi ile PDA'ya ulasildi. Gift
baglama ve dikisli tespit teknigi ile PDA kapatildi,
iyilesme sonrasi sindaktilinin duzeltilmesi icin Plastik-
Rekonstriktif Cerrahi Kllnigi'ne génderildi.

TARTISMA

Sindaktili, parmaklar arasindaki "perde'lerle (Web)
karakterize bir gérinimdur. Birgok sindaktilinin nedeni
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Sekil 1. Olgunun el parmaklarinin, meme basinin ve pektoral
adalenin olusturdugu hipoplazinin gérinima.

N

Sekil2.  Olgunun telekardiografisinin gérinimu.

olusum sirasindaki farklilasmadaki yetersizliktir. Ancak
birkag olguda (akrosindaktili gibi) hem olusum, hem
farklilagsmada yetersizlik vardir. Sindaktilinin konjenital
anomaliler arasindaki gorilme sikligi oldukga fazladir

(3).

Sindaktili siklikla polidaktili ve brakidaktili ile bir-
likte goérulir. Bunlarin yanisira Apert sendromunda
(kraniosinostozis, sindaktili), Poland sendromunda
(sindaktili, tek tarafli Ust ekstremite hipoplazisi, pek-
toral ve deltoid kas hipoplazisi, meme basi hipopla-
zisi) da sindaktili bulunmaktadir (3). Sindaktili ile bir-
likte atrial septal defekt, ventrikiler septal defekt,
tek ventrikdl gibi c¢esitli konjenital kalp hastaliklarinin
birlikte gorilebildigi bildirilmektedir (4,5). Birlikte bu-
lundugu anomalilerle genetik aktarimi konusunda veri
elde edilememigstir. Ullrich-Turner sendromu+sindaktili
bir olgu, yine Ullrich-Turner sendromu+mitral ste-
noz+sindaktili bir olgu genetik olarak incelenmis X
kromozomu ring inaktivasyonu disinda genetik bir
farklilik tespit edilememistir (6,7).

Poland sendromunun geriye dénuk arastiriima-
sinda ise tek boObrek, kot deformiteleri, ipsllateral he-
mivertebra ile birlikte go6rulebiligi bildirilmis olup, kar-
diak anomali olarak sadece dekstrokardlli (Poland-
Mobius syndrome) iki olgu bildirilmistir (2). PDA ile
birlikte Poland sendromu olgusuna literatirde rastla-
namamistir.

Patent duktus arteriozus multiple konjenital ano-
mali sendromlari igerisinde yer alabilir, kl bunlarin
buyik bir kisminda sindaktili de vardir (5). Diger kar-
dlak anomalilerle birlikte de bulunabilir (1). Genetik ak-
tarim etyolojik faktor olarak godsterilmesine ragmen ke-
sin deliller tespit edilememistir. Otozomal dominant ge-
cisle karakterize ureteral triplikasyon ve multiple konje-
nital anomalili bir annenin bebeginde (kendisinde olma-
masina ragmen), PDA tespit edilmis, fakat PDA'nin ge-
netik aktarimi hakkinda herhangi bir bulgu tespit edile-
memistir (5).

Literatur gdézden gecirildiginde Poland sendromu
ile birlikte dekstrokardi disinda kardiyak anomali sap-
tanmayisi, buna karsin sindaktili ile birlikte konjenital
kalp hastaliklarinin sik goéraltisu ilging bir bulgudur. He-
niz konjenital kalp hastaliklarinin ¢ogunlugunda ve sin-
daktilide genetik aktarim hakkinda yeterli bilgi olmama-
sina kargin Ullrich-Turner, Smith-Lemli-Opitz ve Holt-
Oram gibi genetik sendromlarda da sindaktili ve konje-
nital kalp hastaliklarinin siklikla birlikte goértilmesi, extré-
mité anomalileri ile kardiyovaskiller sistem anomalileri-
nin genetik gecisli hastaliklar olabilecegini ve buna ne-
den olan genlerin birbirine yakin lokalizasyonda bulu-
nabilecegdini akla getirmektedir. Bu konuya aciklik getiri-
lebilmesi icin ayrintili genetik caligsmalarin gerekli oldugu
gorilmektedir.
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