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Vaka Takdimi

Poland sendromu ve izole dekstrokardi birlikteligi
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SUMMARY: Deveci U, Civilibal M, Ataoglu E, Elevli M. (Department of
Pediatrics, Haseki Education and Research Hospital, istanbul, Turkey). Poland
syndrome with isolated dextrocardia: a case report. Cocuk Saglig1 ve Hastaliklar1
Dergisi 2003; 46: 50-53.

A thirteen-year-old female patient presented with left breast hypoplasia and
shortness of left hand phalnges. Isolated dextrocardia was determined in the
patient diagnosed as Poland syndrome with the findings of synbrachydactyly
in the left hand, rib anomalies in the left hemithorax and left breast and
pectoralis major muscle hypoplasia. In thoracal magnetic resonance angiographic
examination, brachiocephalic arteries and branches were normal. This study
is presented to draw attention to the association of Poland syndrome with
isolated dextrocardia and to illustrate that vascular malformations are not the
only etiopathogenetic factors.
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OZET: Onii¢ yasinda kiz hasta, sol memesinin gelismemesi ve sol el
parmaklarinda kisalik yakinmalar: ile getirildi. Sol elde sinbrakidaktili, sol
hemitoraksta kosta anomalileri, sol meme ve pektoralis major kas1 hipoplazisi
bulgular1 ile Poland sendromu tanisit konulan hastanin ek olarak izole
dekstrokardisi bulundugu saptanti. Toraks manyetik rezonans anjiografi
incelemesinde; brakiosefalik arterler ve dallarinin normal kalibrasyonda ve a¢ik
olduklar1 goriintiilendi. Bu vaka Poland sendromu ve izole dekstrokardi
birlikteligine dikkat ¢cekmek ve etiyopatogenezden sorumlu tek faktoriin
vaskiiler malformasyonlar olmadigim1 vurgulamak amaciyla sunulmustur.

Anahtar kelimeler: Poland sendromu, dekstrokardi, anjiografi.

Poland sendromu, pektoralis major kasinin
sternokostal boliimiiniin tek tarafli yoklugu,
ipsilateral degisken derecelerde iist ekstremite
deformiteleri ve gogiis 6n duvarinin cesitli
malformasyonlari ile karakterize konjenital bir
sendromdur!2. Etiyoloji ve patofizyolojisi
giinlimiizde tartismalidir ve cesitli hipotezler
one siiriilmiistiir. Insidans1 yaklasik olarak
30.000 canli dogumda bir olan bu sendrom,
erkeklerde kadinlara oranla ti¢ kat daha fazla
goriiliir. Vakalarin ¢ogunlugunda viicudun sag
tarafinin sola gore daha fazla etkilendigi
bildirilmistir3.

Bu bildiride, viicudunun sol taraft etkilenmis,
birlikte izole dekstrokardisi bulunan ve
brakiosefalik vaskiiler malformasyonu olmayan
Poland sendromlu bir kiz ¢ocugu sunulmustur.

Vaka Takdimi

Onii¢ yasinda kiz hasta, sol memesinin
gelismemesi ve sol el parmaklarinda kisalik

yakinmalar: ile getirildi. Hasta birinci derece
akrabaligr olan anne babanin ii¢lincii ¢ocugu
olarak evde ve miadinda dogmus. Anne, baba
ve bes kardesi sag ve saglikli, 6zge¢misinde bir
ozellik yoktu.

Fizik muayenesinde boyu 138 cm (ii¢linci
persentil) ve viicut agirligi 28 kg (onuncu
persentil) idi. Sol meme ve sol hemitoraks saga
gore kiiciik, sol el parmaklarinin sag el
parmaklarina gore kisa oldugu belirlendi. Kalp
apeksi sag besinci interkostal aralikta, mid-
klavikuler hatta palpe ve oskiilte ediliyordu.
Diger sistem muayeneleri normaldi.

Hastanin kan, idrar ve diskisinin bakteriyolojik
ve biyokimyasal incelemelerinde bir 6zellik
saptanmadi. Postero-anterior toraks radyografi-
sinde sol besinci, altinci ve yedinci kostalarda
hipoplazi ve ice ¢okiikliik, sol hemitoraksin saga
gore kiiclik ve kalbin sag hemitoraksta oldugu
goriildi. El ve el bilege grafilerinde, sol el parmak-
larinin orta falankslari sag ile karsilastirildiginda



Cilt 46 * Say 1

belirgin olarak hipoplazikti. Ayrica sol ii¢ ile
dordiincii parmaklarin orta distal falankslarinda
fiizyon (sinbrakidaktili) oldugu belirlendi
(Sekil 1). Toraks ve sol el grafileri disinda, diger
tim viicut kemik grafileri normaldi. Karin
ultrasonografisinde bir 6zellik saptanmadi.

Renkli Doppler ekokardiyografik incelemede,
izole dekstrokardi disinda patoloji bulunmadig:
saptandi. Hastanin toraks manyetik rezonans
goriintiileme (MRG) ve manyetik rezonans
anjiografi (MRA) incelemelerinde; sol hemi-
toraksin sol kostalarda izlenen anomalilere bagli
saga oranla kii¢ciik oldugu goézlendi. Sol
pektoralis major kasinin saga gore kiiciik ve ince
oldugu saptandi. Kalbin normal biiyiikliikte ve
sag hemitorakst oldugu belirlendi (Sekil 2).
Brakiosefalik arteryel yapilara yonelik anjio-
grafik goriintiilerde her iki karotis kommunis
ve subklavian arterler ile dallari normal
kalibrasyonda ve agik olarak goriintiilendi (Sekil
3 ve 4).

Sekil 1. El grafisinde sol elde (fotografta sagdaki)
sinbrakidaktili.

nde sl ‘
hemitoraks saga oranla kiigiik, sol pektoralis major kasi
hipoplazik ve kalp sag hemitoraksta izlenmektedir.
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Sekil 3. Brakiosefalik arteryel yapilara yonelik 3D
koronal MRA goériintiilerde arterler normal
kalibrasyonda ve agik olarak izlenmektedir.

Sekil 4. Sol hemitoraks ve sol eli etkilenmis vakanin
normal sol subklavian arter MRA goriintiisii.

Tartisma

Poland sendromu, 160 y1l énce pektoralis major
kasinin sternokostal boliimiiniin tek tarafli
yoklugu ve ayni taraftaki elin diger ele gore
kii¢iik olmasi seklinde tanimlanmistir?. Daha
sonraki yillarda, etkilenmis hemitoraks ve
ipsilateral iist ekstremitenin kas, kemik ve
damar yapisinda c¢esitli deformite ve
malformasyonlarin daha iyi tanimlandigy, ayrica
kalp ve diger icorgan malformasyonlarinin da
birlikte bulunabildigi anlasilmistir4-6. Farkli
bildirilerde, Poland sendromu insidansinin
1:10.000 ile 1:100.000 arasinda oldugu
bildirilmekle birlikte, genel olarak 30.000 canli
dogumda bir rastlandig1 kabul edilir!;3.

Tanimlanmis vakalarin ¢ogu sporadiktir. Bazi
yazarlar Poland sendromunun otozomal
dominant gegisli genetik bir hastalik oldugunu
savunmuslar, hatta ayni ailede birden fazla
bireyde bu sendromu tanimlayarak, vakalari
ailevi Poland sendromu olarak bildirmislerdir?.
Buna karsilik Stevens ve arkadaslari® tek yumurta
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ikizlerinden birisinin Poland sendromu,
digerinin normal oldugunu saptamis ve genetik
gecisin olmadigini1 ileri silirmislerdir.
Hastamizin soy ge¢misi ayrintili olarak incelendi
ve ailenin diger bireylerinde Poland sendromu
bulgusuna rastlanmadi.

Nedeni aydinlatilmamis olmakla birlikte, Poland
sendromu erkeklerde kadinlara oranla ii¢ kat
daha sik goriliir ve literatlirde vakalarin
%67’sinde viicudun sag tarafinin etkilendigi
bildirilmistir3-8. Hastamizin cinsiyeti kiz ve
viicudunun sol tarafi etkilenmisti.

Poland sendromunun hafif sekilleri ciddi
olanlardan daha siktir ve seyrek olarak gdzden
kacabilir. Hastalarda cesitli derecelerde
hemitoraks ve ipsilateral iist ekstremiteye ait
anomaliler goriiliir. Toraks duvarina ait bulgular;
meme ve meme basi yoklugu veya hipoplazisi,
subkutan doku hipoplazileri, en sik pektoralis
major kasinin sternokostal bdliimiiniin yoklugu
olmak tiizere pektoralis mindr, latissimus dorsi,
serratus anterior, teres major ve diger torakal
kaslarin hipoplazisi veya yoklugu ve kosta
vertebralis anomalileridir®>8. Hastamizin klinik
ve radyolojik incelemeleri sonucu; sol hemi-
toraks saga oranla kiiclik, sol meme, meme basi
ve pektoralis major kasi hipoplazik ve sol
besinci, altinci ve yedinci kostalarda hipoplazi
ve ice ¢okiiklik bulundugu saptandi.

Poland sendromunda etkilenmis tarafta cesitli
el anomalileri de goriliir. Literatiirde en son ve
en genis siniflama Al-Qattan* tarafindan
bildirilmistir. Bu siniflamaya gore, tip 1'de eller
tamamen normal tip 2’de etkilenmis taraftaki
el diger tarafa gore kiiciik, klinik ve radyolojik
anomali yoktur, tip 3 klasik deformite
(sinbrakidaktili), tip 4 ise parmaklarin
bazilarinin yoklugu ile karakterizedir. Tip 5’de
tim parmaklarin yoklugu veya fonksiyonsuz
rudimanter parmaklar, tip 6’da tiim parmaklarin
yokluguna ek olarak metakarplarin rudimanter
olusu ve tip 7’de ise fokomeli vardir. Hastamizin
sol el parmaklar1 sag parmaklarina gore kisa idi.
Grafide tiim sol el parmaklarinin orta falankslari
belirgin olarak hipoplazik ve sol tigiincii ile
dordiincti parmaklarin orta ve distal falanks-
larinda fiizyon oldugu belirlendi. Bu durum
Poland sendromunun klasik deformitesi olan
sinbrakidaktili (Al-Qattan siniflamas tip 3) ile
uyumluydu (Sekil 1).

Viicudunun sol tarafi etkilenmis Poland send-
romlu hastalarda %5.6 oraninda dekstrokardi
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oldugu bildirilmistir®. Kalp kitlesinin sag
hemitoraksta oldugu ve diger i¢ organlarin
inversiyonda olmadig1 (situs solitus) duruma
izole dekstrokardi denir. Bir izole dekstrokardi
ya dekstropozisyonda veya dekstroinversiyonda
olabilir. Dekstropozisyon sag akciger hacminin
azalmasi1 veya cesitli nedenlerle sol toraks
boslugunun daralmasi sonucu olusurken,
dekstroinversiyon ise gelisim siirecinde kalbin
rotasyon anomalilerinden kaynaklanir. zole
dekstrokardi siklig1 toplumda yaklasik 30.000
canli dogumda bir iken, Poland sendromunda
¢ok yiiksek oranda goriilmesi dekstrokardinin
Poland kompleksinin bir parg¢as: olabilecegini
diisiindiirtir®. Fraser ve arkadaslari® Poland
sendromu ve dekstrokardi birlikteligini 16
bildiri tarayarak incelemis ve sol tarafi etki-
lenmis 26 hastanin %23’iinde dekstrokardi
bulundugunu, sag tarafi etkilenmis 48 hastanin
hi¢birinde bulunmadigini saptamislardir. Bu ok
anlaml bir farkliliktir. Viicudunun sol tarafl
etkilenmis olan hastamizda, telekardiyografik,
ekokardiyografik ve toraks MRG inceleme-
lerinde izole dekstrokardi saptandi (Sekil 2).

Giinlimiizde sendromun patofizyolojisi halen
tartismali olup cesitli varsayimlar 6ne siirtil-
miistiir. Bunlardan en popiiler olani vaskiiler
patogenezdir. Buna gore intrauterin dénemde
ist ekstremiteler gebeligin 6-7. haftalarinda
goglis duvarindan tomurcuklanir. Bu dénemde
cesitli teratojenik faktdrlerin etkisiyle olusan
sporadik veya dominant mutasyonlar sonucu
brakiosefalik arteryel yapilarda malformasyon
veya spazm geliserek kan akimi azalir. Gelisen
hipoksinin intrauterin gelisimi bozdugu ve
kismi doku zedelenmesi meydana geldigi
varsayilir. Subklavian arter kan akiminin bozul-
mas1 Ust ekstremite zedelenmesine, internal
torasik arterin etkilenmesi pektoralis major kasi,
meme ve diger toraks duvari yapilarinin
zedelenmesine yol actig1 bildirilmistir>8. Bouvet
ve arkadaslar110 dekstrokardi ve sol subklavian
arter stenozu bulunan viicudunun sol tarafi
etkilenmis Poland sendromlu bir ¢ocukta
impedans pletismografi yontemi ile kol
damarlarini incelediklerini ve etkilenmis kolda
sistolik kan akim hizinin 6nemli derecede
azaldigini bildirmislerdir.

Hastamizin toraks MRA incelemesinde;
brakiosefalik trunkus, her iki karotis kommunis
ve subklavian arterler normal kalibrasyonda ve
acik oldugu goriintiilendi (Sekil 3 ve 4). Sol
taraft etkilenmis vakanin sol subklavian arter
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ve dallarinda hipoplaziyi destekleyecek
anjiografik goriiniim saptanmamasi, etiyo-
patogenezde tek sorumlu faktdriin vaskiiler
bozukluklar olamayacagini desteklemektedir.
Literatiirde Poland sendromunun etiyo-
patogenezinden vaskiiler nedenler disinda
cesitli faktdrlerin bulundugu ve bunlarin
aydinlatilmasi i¢in daha genis ¢alismalra gerek-
sinim duyuldugu vurgulanmistir>3.

Poland sendromunda toraks ve {ist ekstremite-
lerdeki doku kayiplar1 ve dekstrokardi disinda
vertebra defektleri, ipsilateral renal agenezi ve
aksiller alopesi gibi ¢esitli malformasyonlarin da
bulundugu sinirhi sayida vaka bildirilmistir3.

Son yilllarda meme hipoplazisi veya aplazisi icin
silikonlu meme rekonstriiksiyonu ve toraks
duvari zedelenmeleri i¢cin otolog doku
transferlerinin yapilmasi onerilmektedir.
Rekonstriisiyon igin Onerilen kaslar arasinda ilk
tercih edilecek kas, pektoralis major kas ile ayni
ozelliklere sahip olan latissimus dorsi kasidir.
Ipsilateral latissimus dorsi kasinin hipoplazi
veya aplazisi durumunda ise kontralateral
kaslarin mikrocerrahi yontemiyle transferi
alternatif bir secenektir®.

Bu calismada hastamizin MRA incelemesinde
brakiosefalik arterler ve dallarinda hipoplazi
saptanmamasindan dolay1 Poland sendromunun
etiyopatogenezinden sorumlu tek faktdriin
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vaskiiler nedenler olmadigini vurgulamak ve sol
tarafi etkilenmis vakalarda izole dekstrokardi
birlikteligine dikkat ¢ekmek istedik.
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