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Poland Sendromu Varyanti: Tek Tarafhh Meme ve Pektoral Kas
Hipoplazisi
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OZET

Poland sendromu, gogiis kafesi ve memenin nadir goriilen tek tarafli ve dogumsal bir anomalisidir. Ayni taraf {ist ekstremitenin diger anomalilerine
eslik edebilir. Nadir goriilen ve tek klinik bulgusu sol memede hipoplazi ile anterior aksiller fold yoklugu olan ve nadir goriilen bir olguyu sunuyoruz
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ABSTRACT

Variant of Poland’s Syndrome: Hypoplasia of The Unilateral Breast and Pectoral Muscle

Poland’s syndrome is an uncommon congenital and unilateral anomaly of the breast and thoracic cage. It may be associated with other anomalies of
the ipsilateral upper extremity. We herein report a rare case of a patient with hypoplasia of the left breast and absent of the left anterior axillary fold
being the sole clinical manifestation of this syndrome.©2006, Firat Universitesi, Tip Fakiiltesi
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Poland sendromu (PS); meme, toraks ve iist ekstremite
anomalileri ile karakterizedir. Klinik bulgular1 degiskenlik
gosteren, erkeklerde daha sik goriilen, tek tarafli fakat sag
tarafin daha cok etkilendigi, kalitsal olmayan, nadir goriilen bir
konjenital anomalidir. Sendromun yaygmn bulgular;; major
pektoral kasin sternokostal baginin yoklugu, mindr pektoral
kasin yoklugu, latissimus dorsi - serratus anterior - eksternal
oblik ve internal kaslar - infra ve suprasrinatus - deltoid vb
kaslarin hipoplazisi, memenin yoklugu veya hipoplazisi,
memebag1 anomalileri, el - el bilegi — 6nkol - kol ve skapulay1
etkileyen kemik dizostozlari, aksiller web ve bandlar,
hemitoraks veya kotlarin hipoplazisi, akciger herniasyonu ve
skolyozdur (1). Bu hastalar genellikle kozmetik yonden
utanma duygusuna sahiptir. Ozellikle bayan hastalarin, meme
asimetrisinin diizeltilmesi ve aksiller folda sahip olma gibi
kozmetik amacli olarak plastik ve rekonstriiktif cerrahiye
bagvurmalarina ragmen hastalardaki esas problem, kas
hastaligina bagl belirgin fonksiyonel bozukluklarin olmasidir.
Literatiirde, Poland sendromunda meme hipoplazisi ve
malignitesinin birlikteligini bildiren makaleler bildirilmis olup,
ayrica literatiir bilgilerimize gore, bu sendromda mammografik
bulgularin sunuldugu makale sayist olduk¢a kisithidir. Sol
tarafta meme hipoplazisi olan ve anterior aksiller fold ile
pektoralis major kasi bulunmayan hafif klinik formdaki
olgumuzu, “Poland sendromu varyant1” olarak sunuyoruz.

OLGU SUNUMU

Aile hikayesi bulunmayan ve meme asimetrisi nedeniyle
sadece kozmetik amagli olarak hastanemize bagvuran 20
yasindaki bayan hastanin klinik incelemesinde, sol memede

hipoplazi ve anterior aksiller fold aplazisi saptandi.
Posteroanterior (PA) akciger grafisi, mammografi ve meme
ultrasonografi (US) tetkikleri yapildi. PA akciger grafisinde;
sol hemitoraks saga nazaran daha transliisent izlendi. Torakal
kavitede deformiteler izlenmedi. Mammografide; sol memenin
saga nazaran belirgin derecede kiigiik oldugu ve anterior
aksiller folda ait goriiniimiin mevcut olmadig: goriildii (Resim
la,b).

Her iki memeye yapilan US’de; sol meme ve pektoral kas
yapilarinda belirgin hipoplazi izlendi (Resim 2a,b). Bazi
olgularda renal malformasyonlar, dekstrokardi ve vertebral
anomalilerin eslik edebildigi bildirildiginden dolay1; abdomen
ve pelvik US ile direkt grafi (vertebral kolon ve {ist
ekstremiteye yonelik ) tetkikleri yapildi. Belirtilen tetkiklerde
ek bulgu ve rutin laboratuar tetkiklerinde patolojik bulgu
saptanmadi.
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Sekil 1. Mediolateral oblik mammogramlarda; (a) sag memenin
posterosuperior konturu boyunca kuguk, Ucgen seklinde
pektoralis major kasina ait opasite izlenmektedir, (b) sol
memenin sagdan daha kiigik ve kostal yizeye direk olarak
dayanmis oldugu goérlilmekte olup, sol tarafta pektoralis major
kasina ait bir opasite izlenmemektedir.

Sekil 2 Bilateral meme ultrasonografisinde; (a) Sag memenin
normal gériinimde oldugdu ve (b) sol meme ve pektoral kaslarda
saga nazaran belirgin derecede hipoplazi oldugu izlenmektedir.

TARTISMA

Poland sendromu, 1841 yilinda Alfred Poland tarafindan
tariflenmis fakat, yaym olarak ilk defa Clarkson tarafindan
1962 yilinda bildirilmistir (2). PS’in tahmini insidans1 1/20000
ile 1/32000 arasinda degismektedir. Erkeklerde daha siklikla
(oran, 2:1-3:1) goriilmektedir (3) ve tek tarafli olgularin % 75’1
sag hemitoraksta lokalizedir (4). Perez Aznar JM ve ark. (5),
sendromun hafif formlarinin hala daha yaygin olabilecegini ve

KAYNAKLAR

1. Mace JW, Kaplan JM, Schanberger JE, Gotlin RW. Poland’s
syndrome. Review of seven cases and review of the literature.
Clin Pediatr 1972; 11: 98-102.

2. Clarkson P. Poland’s syndactyly. Guy Hosp Rep 1962; 111: 335-
346.

3. Shamberger RC, Welch KJ, Upton J. Surgical treatment of
thoracic deformity in Poland’s syndrome. J Pediatr Surg 1989;
24:760-765.

Yilmaz ve Tellioglu

sadece kadilara ait olan her 19000 mamogramda, bir olguya
rastlandigini bildirmislerdir. Sendromun etyolojisi kesin olarak
acikliga kavusmamakla birlikte patojenezinde; subklavian
arterler, vertebral arterler ve / veya diger arter dallarinda erken
embriyonik kan temininde bir kesilme oldugu varsayilmistir
(6). PS’nin sporadik konjenital bir anomali oldugu kabul
edilmekle birlikte, otozomal dominant olarak kalitsal 6zelligi
olabilecegi de bildirilmistir (7) fakat, sorumlu gen haritasi
henliz bulunmamistir. PS’de genellikle unilateral tutulum
olmasma ragmen Karnak ve ark.(8), 6 yasindaki bir kiz
cocugunda bilateral Poland anomalisini bildirmislerdir. PS’in
klinik bulgular1 degiskendir ve sendromda tariflenen
anomalilerin hepsi birlikte ayn1 hastada bulunmayabilir. Ciddi
formlar1 dogum sirasinda goriiliirken, hafif formlar1 ciddi
formlarindan daha sik olmasina ragmen erigkin yasa kadar
tanisiz kalabilir. Konjenital kas agenezisi en fazla siklikta
pektoralis major ve mindr kaslarindadir. Meme, etkilendiginde
rudimenter olabilir (olgumuzda oldugu gibi) veya daha lateral
ve kraniyal lokalizasyonda yerlesebilir. Toraks ve {ist
ekstremite  anomalilerine  (hemitoraks veya  kostalarin
hipoplazisi, skolyoz, sinbrakidaktili, brakimezofalanks, {ist
ekstremite hipoplazisi gibi), ¢esitli organlarin degisik
sekillerde etkilenmesi de eslik edebilir. Genitoiiriner defektler
ve vertebra malformasyonlar1 en yaygimn olanlaridir (9,10).
Dekstrokardi ve kardiak deformiteler (11), endokrin anomaliler
(12), melanozis (13), 16semi ve lenfomalarda (14,15) oldugu
kadar yiiksek insidansda benign ve malign tiimérlerin de PS ile
birlikteligi tariflenmistir. Son yillarda, meme hipoplazisi
bulunan PS’li hastalarda, ipsilateral meme kanseri olgulart
bildirilmektedir (16-19).

PS’nin, torasik kaviteyi ve iist ekstremiteyi etkileyen
ciddi formlarinin dogumda tespit edilebilir ve konstriiktif
cerrahi gerektirir. Olgumuzda oldugu gibi hafif formlar1 ise
ciddi formlarindan daha sik bulunmasina ragmen, eriskin yasa
kadar tanisiz kalabilir. Pektoral kasin konjenital yoklugu gibi
hafif formlarinda c¢evredeki kaslarin kompanse etmeleri
nedeniyle, hastanin siradan aktivitelerinde belirgin fonksiyonel
kay1p yoktur (20).

PS ile lenforetikiiler malignensiler ve baz1 solid
tiimorlerin birlikteligini gdsteren az sayida olgu bildirilmekle
birlikte (21,22), son birkag¢ yilda, hipoplazik memede malign
kitle varligini bildiren olgular mevcuttur (16-19).

Bu sendromun hafif klinik formu olarak tek tarafli
meme veya anterior aksiller fold hipoplazisinin, olgumuzda
oldugu gibi karsimiza tek klinik bulgu olarak ¢ikabilecegi goz
onlinde bulundurulmalidir. Hipoplazik memede meme kanseri
riski ve dolayisiyla erken teshis nedeniyle, hasta yasi ne olursa
olsun, meme hipoplazisi bulunan olgular dikkatli bir sekilde
incelenmeli ve kontrol altinda tutulmalidir.
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