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Unilateral Torakal Sendroma Bilateral Deformite Eslik Edebilir Mi?
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Ozet
Poland sendromu pektoralis major kasinin yoklugu, degisik torakal deformiteler ve ipsilateral el anomalileri ile karakterize nadir gérilen
konjenital bir anomalidir. Poland sendromu unilateral bir sendromdur. Cok az sayida bilateral komponentleri olan hastalar bildirilmistir. Bu
gline kadar Poland sendromuyla birliktelik gésteren bir cok anomali bildiriimistir. Sprengel deformitesi Poland sendromuna sik eglik eden
anomalilerden biridir. Genellikle sendroma eglik eden anomaliler sendromun kendisi gibi unilateral ve ipsilateral yerlesimlidir. Farkli olarak
sag tarafli Poland sendromuna bilateral Sprengel deformitesinin eslik ettigi hastamizi sunmaktayiz. Tek tarafli olan sendroma bilateral baska
bir anomalinin katilabilecegini gostermesi acisindan hastamiz énemli bir 6rnektir. Poland sendromlu hastalarin ilave anomaliler acisindan
bilateral incelenmesinin yerinde bir yaklasim olacagini digtinmekteyiz.
Anahtar Kelimeler: Poland Sendromu; Sprengel Deformitesi; Pektoralis Major Kasi.

May Unilateral Thoracic Syndrome Accompany with Bilateral Deformity?

Abstract

Poland's syndrome is a rare congenital anomaly characterized by the absence of the great pectoral muscles, various thoracic deformities,
and hand anomalies. Poland's syndrome is an unilateral syndrome. A few patients with bilateral components have so far been reported
albeit many anomalies in association with Poland's syndrome have also been reported. Sprengel's deformity is one of the anomalies often
associated with Poland's syndrome. Generally, associated anomalies of the syndrome are unilateral and localized ipsilateral. However, here
we present a patient who has right-sided Poland's syndrome accompanied with bilateral Sprengel's deformity. Our patient is an important
example in terms of showing unilateral syndrome accompanied with bilateral anomalies. We think that the patients with Poland syndrome
should be analyzed bilaterally in terms of additional anomalies.
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GIRIS OLGU SUNUMU

Poland sendromu pektoral kaslarin yoklugu veya 26 yasinda erkek hasta gogus 6n duvarinin asimetrik
hipoplazisi, meme ve memebasi anomalileri, kaburga goérinimi nedeniyle servisimize bagvurdu. Yapilan fizik
defektleri, ciltalti dokusunun hipoplazisi, aksiller ve/veya muayenede pektoral kaslarinin olmadigi, sag tarafta
pektoral killanma azhidr ve el anomalileri ile karakterize meme baginin yukar seviyeli yerlesimli oldugu, sag
nadir konjenital bir anomalidir (1-5). pektoral killanmanin az oldugu géruldi. Sag tarafl
Poland sendromu tanisi konuldu. ilave olarak her iki
Poland sendromu tek tarafli bir sendromdur. Vicudun skapulanin  yukari  yerlesimli  oldugu  (Sprengel
her iki tarafini tutan ¢ok az sayida olgu bildirilmistir (1, 6). deformitesi) ve bilateral kanat skapulasinin (scapular
Sendromun major komponenti tek tarafli pektoralis winging) oldugu gérildu (Resim 1a,1b).
major kasinin yoklugudur. Poland sendromu 10000 ile
100000'de bir gorilmektedir (5). Sporadik bir sendrom Sendroma eslik eden hastaliklar agisindan hasta
olup %1'in altinda ailesel etkilenim mevcuttur (4, 7). bilgisayarli tomografi (BT) ile incelendi. BT, sag major ve
minér pektoral kasin olmadigini gésterdi. Sirt kaslarinin
Sprengel deformitesi skapulanin konjenital olarak yukari etkilenmedigi gorildu. (Resim 2a,b,c,d).
yerlesimli olmasidir. Sprengel deformitesi gibi bircok Elektromyelografik (EMG) incelemede herhangi bir sinir
anomalinin Poland sendromuna eslik ettigi bilinmektedir. etkilenimi tespit edilmedi

Sendromun kendisi gibi eslik eden hastaliklarda
genellikle viicudun ayni tarafini tutmaktadir. Mevcut
bilgilerin aksine sag tarafi tutan Poland sendromu ve
bilateral ~ Sprengel  deformitesi  olan  hastamizi
sunmaktayiz.
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Resim 1. Sag pektoral kas yoklugu olan hastanin 6nden gérintisti (a), ve bilateral yiksek yerlegimli kanat skapulasi olan hastanin
arkadan géruntusu (b).

Figure 2. Aksiyel BT gérintustinde sag pektoral kaslarinin yoklugu (a), serrarus anterior kasinin etkilenmedigi géruliiyor (b). 3 D BT
gorintilerinde sag pektoral kas yoklugu (c), bilateral yiksek yerlesimli kanat skapula gérilmektedir (d).
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ilk hasta, Sir Alfred Poland tarafindan 1841 yilinda
bildirilmistir. Bu hastada sol pektoralis major ve minor
kaslarinin  yoklugu ile sindaktili bulunmaktaydi (8).
Gunumuze kadar birgok farkl varyantlar bildirilmis ve
sendromun tanimina yeni komponentler eklenmistir.
Sendromun asil komponenti pektoral kasin yoklugudur.
Pektoral kas tamamen yada kismen (sternokostal basgi)
etkilenebilir. Diger kabul géren komponentler mindr
pektoral kasin yoklugu veya hipoplazisi, meme ve meme
basinin yoklugu veya hipoplazisi, aksiller ve/veya
pektoral killanma yoklugu, cilt alti yag dokusu zayiflig,
kaburga agenezisi veya hipoplazisi ve el anomalileridir
(1-5). Sendromun kabul edilen en 6nemli &zelligi olan
pektoral kas  yokluguna, diger  tanimlanmig
komponentlerden en az birinin eklendigi hastalar Poland
sendromu olarak kabul edilmektedir (1, 8). Hastamizda
pektoral kas yokluguna ilave olarak Poland sendromu
tanisi koyduracak birgok komponent mevcuttur.

Poland sendromu her ne kadar unilateral bir sendrom
olsa da Karnak ve arkadaslari 1998 yilinda bilateral bir
olgu bildirmistir. Sonrasinda bilateral asimetrik pektoral
kas defekti olan 1 hasta 2009 yilinda Baban ve
arkadaglar tarafindan bildirilmistir (2). Bilateral multipl
torakal anomalisi olan sekiz hasta daha 6nce
klinigimizden bildirilmigtir. Bu hastalar farkli &zellikleri
nedeniyle yeni bir sendrom olabilecegi yoéninden
tartigilmigtir (6). Bildirilmis olan bu hastalardan farkl
olarak hastamizin muayenesinde unilateral Poland
sendromu ve bilateral ylksek yerlesimli kanat skapula
(scapular winging) tespit edildi. Hastamizin kanat
skapulasi medial tipte idi. Medial tipte serratus anterior
kasinin patolojileri sorumlu tutulsa da (9) hastamizin
BT'sinde serratus kasinin etkilenmedigi ve
elektromyelografik olarak kasin sinirinin etkilenmedigi
gosterildi. Konjenital olarak yiiksek yerlesimli skapula,
Sprengel deformitesi olarak bilinmektedir (10). Sprengel
deformitesi, Poland sendromuna en sik eslik eden
anomalilerden biridir. Poland sendromu ve Sprengel
deformitesi, Klippel-Feil ve Moébius anomalileri, izole
pektoral kas yoklugu, meme hipoplazisi ve de izole
ekstremite defeklerinin ayni patogenezden kaynaklandig
ve bu nedenle birliktelik gdstermelerinin mimkin
oldugu dustnilmektedir. Tim bu anomaliler icin Bavinck
ve Weaver'in bildirdigi bu ortak patogenez, subklavyen
arterin, vertebral arterin ve/veya bunlarin dallarinin erken
embriyojenik dénemde kan akiminin  kesilmesidir.
Sendromun agirligint  kan akiminin  kesilme  siresi
belirlerken, komponentlerinin ve eslik eden anomalilerin

neler olacagini arterin etkilendigi seviye ve etkilenen
arter dallari  belirlemektedir (11). Bu baglamda
sendromun bulundugu sag tarafta Sprengel deformitesi
bulunmasi beklenen bir durumken bilateral olarak Poland
sendromuna eglik etmesi dikkat cekicidir.

Poland sendromu genel olarak unilateral bir
sendromdur. Cok az sayida bilateral komponentleri
bulanan hasta bildirilmistir. Sendromun genel karakterine
uygun olarak unilateral sendroma eglik eden farkli
ipsilateral anomaliler rapor edilmistir. Hastamiz unilateral
sendroma bilateral anomalilerin eslik edebilecegdini
gostermesi acisindan 6nemlidir. Bu nedenle Poland
sendromlu hastalarin  ve eglik eden anomalilerin
degerlendirilmesinin bilateral yapilmasi faydali olacaktir.
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