Poland Sendromu (Olgu Sunumu)

(POLAND'S SYNDROME: A REPORT OF CLINICAL CASE)
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OZET

Poland Sendromu, pektoralis kasi yoklugu lle ayni
tarafdaki (st ekstremitede sindaktili  brakidakttli ve
hipoplazl gibi anomalilerle  karakierize  konjenital  bir
defekttir. ~ Bu makalede Poland sendromlu bir olgu
sunularak, ilgili literatiir gézden gecirilmistir.

AnahtarKelimeler: Poland sendromu, Sindaktili, Pektora! kas.
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Poland sendromu, ilk kez 1840 yilinda Poland ta-
rafindan  ayrintih  olarak tanimlanmasina  karsin,
Guy hastanesinde hipoplazl ve sindaktilisi bulunan bir
kadavra eiinin disseksiyonundan sonra farkedilip tanim-
lanmistir (1). Bu sendromda, klasik olarak sunlar goz-
lenir: 1-Pektoral majoér kasinin sternokostal kisminin
yoklugu, 2-Elde ve daha hafif derecelerde 6n kol ve
kolda hipoplazi, 3- Basit, komple veya inkomple sin-
daktili, 4- Kisa parmaklar (brakisimfalanjizim). Etyolojisi
kesin olarak bilinmemektedir. 25.000 canli dogumda bir
gorulir ve erkek kadin orani esittir (2). Bas ve besinci
parmaktan daha sik olarak 2,3 ve 4, parmaklar etkile-
nir (1). Ayni taraf pektoral major kasi yokluguna ek ola-
rak pektoralis mindr, serratis anterior, latissimus dorsi,
deltoid kaslarda da yokluk veya hipoplazi bulundugu gi-
bi, ayrica kizlarda g6égus hipoplazisi ve meme basi yok-
lugu olabilir. Cok daha nadir olarak kosta defektleri,
skolyoz, dekstrokardi, renal hipoplazi, |I6semi ve Mo-
bius sendromu bulunabilir (3). Nadir gorilmesi nede-
niyle hastanemize basvuran bir olguyu literatur 1s1ginda
gbézden gecirmeyi uygun goérduk.

OLGU

M.C. (Protokol No: 37612). 22 ayhk erkek hasta,
sag el parmaklarindaki yapisiklik nedeniyle getirildi. Oy-
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SUMMARY

Poland's  syndrome is a congenital  anomaly,
described with partial ipsilateral absence of the pectoralis
muscle, syndactily, brachisyndactily e.tc. In this report,
we presented one case of Poland's syndrome and
relevant liteature has been reviewed.
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kisunden miadinda ve ailenin 5. ¢gocugu olara dogdugu
ve annenin hamileligi esnasinda ila¢c ve radyasyon alimi
olmadigdi; soy gecmisinden annenin 33, babanin 34
yasinda saglikli olduklari ve aralarinda akrabalik bulun-
madigi 6grenildi. Fizik inceleme ve muayenede agirlik
10.800 gm (10-25 persentil), boy 78 cm (3 persentil),
bas cevresi 45 cm (3-10 persentil) idi. Genel durum
iyi, aktif ve cevresi ile ilgiliydi. Sag pektoral kasinin
sternokostal basinin hipoplazik oldugu (Sekil 1), sag elin
hipoplasik ve 2., 3., 4., parmaklar arasinda inkomplet
sindaktili ve hipoplazi oldugu belirlendi (Sekil 2). Diger
sistem muayene bulgulari normaldi. Laboratuvar incele-
mesinde idrar ve kan bulgulari normal olup, el-bilek
grafisi normal olarak degerlendirildi. Sag ve sol kol
kargilastirmali grafilerinde; humerus, ulna ve radius u-
zunluklari esit. sag el sola goére daha kucuktd. Batin
ultrasonografisi normaldi. Hasta sindaktili igin operas-
yona hazirlandi.

TARTISMA

Fetal gelisimin 7. haftasinda gegici bir duraklama
olusmakta, bu duraklama daha ileri zamanlara kadar
uzarsa metakarplar, falankslar ve pektoral kaslarda
anomaliler olmaktadir. Duraklama daha da uzarsa ano-
maliler 6nkol ve kolu da igine almaktadir (1,2,4). Etyo-
lojisi bilinmeyen bu sendromda, pektoral majér kasinin
yoklugu nadirdir. Sternokostal parcasinin yoklugu daha
stk goralur. Pektoralis major ve mindr kaslarinin ikisi-
ninde olmadigi durumlarda aksiller cukur én duvari
olusmaz. Yenidogan ddéneminde veya kucglk bebek-
lerde, gogus deformitelerinin farkedilmesinden ¢ok, ust
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Sekil 1. Sag gogusde pektoral kasin hipoplazisi ile heriki el ve
6n kolun mukayesesi gorullyor.

Sekil 2. Ameliyat 6ncesi ve sonrasinda sag elde parmaklarin
sola gore kisa oldugu ve sindaktili gériliyor.

ekstremitedeki anomaliler, 6zellikle de sindaktili belir-
gindir ve ailesinin ilk olarak dikkatini g¢eker (5). Eslik
eden go6gus duvari iskelet ve yumusak doku deformi-
teleri, bulgunun siddetine goére tedavi gerektirir. Bu du-
rum Ozellikle hipoplazik gégise sahip adolesan ¢aga
gelmis bayan hastalarda 6nemlidir. Gégus duvari defor-
miteleri tedavisinde alloplastik geregler, lokal kas-deri
flepleri ve o6zel yapim silikon implantlari kulla-
nilabilmektedir (1,6,7).

Komplike sindaktilinin bulundugu durumlarda daha
erken bir tedavi gerekir(1,8). Tedavinin opiimal zamani
deformitenin derecesine ve hastanin yasma bagh ol-
makla beraber, temel fonksiyonel tamir, okul ¢agindan
once (6-7 yas) bitirilmis olmahdir. Komsu olmayan par-
mak aralari 2-3 yasindan 6nce agilmahdir. Hipopastik
parmaklarin uzatilmasi icin kemik greftleri ve distrak-
siyon teknikleri kullaniimistir. Ama bu ¢ok dikkatli kulla-
nilmasi gereken bir tekniktir. Clnki asiri gerilme ile il-
gili olarak sekonder komplikasyonlar ortaya ¢ikabilir.
Her durumda gerekmemekle birlikte, segilmis olgularda
rotasyonel osteotomiler ve tendon transferleri uygulana-
bilir (1,8). Bu gocuklarin dogumdan itibaren yakin takibi
gerekir. Cunki yumusak doku ve iskelet deformiteleri
gocuk buyudikce daha da belirginlesir. Simfalanjizm
varsa bu o6nemlidir. Bazi durumlarda siddetli hipoplazik
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on kol icin silikon implantlari yerlestirilerek, diger 6n ko-
la benzetilmeye calisihr (1). Adaktifi durumunda ya hig
tedavi yapilmaz, ya ayak bas parmak transferi ya da
protezler ile tedavi uygulanabilir.

Olgularin %75'inde defekt sag taraftir (9). Bizim ol-
gumuzda da defekt sag taraftaydi. Sendromda genel-
likle tek taraf etkilenmektedir. Nadiren iki tarafi tutan
olgular da bildirilmistir (4). Bu sendromun sporadik ol-
dugu kabul edilse de, ailevi olan olgular da yayinlan-
mistir (3,4,7,10,11,12). Ulkemizde de Poland sendromu
olgulari bildirilmistir (13,14).

Olgumuzdaki sindaktili icin Z plastilerle sadece tek
sindaktili acgildi. Diger sindaktilili parmadin 6 ay sonra
acgilmasi planlandi. Olgumuzdaki mevut minimal gégis
deformitesi i¢in girisim disinilmedi.
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