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Özet

Poland sendromu bafll›ca pektoralis majör kas›n›n tek tarafl›
yoklu¤u, üst ekstremite ve gö¤üs ön duvar deformiteleri ile
karakterize konjenital bir sendromdur. S›kl›¤› yaklafl›k 30.000
canl› do¤umda 1’dir. Bu yaz›da Poland sendromlu 18 yafl›nda
erkek olgu klinik özellikleriyle sunulmaktad›r. Olgunun pektus
ekskavatum ve sol pektoralis kas grubunun yoklu¤una ek olarak
sol el ikinci ve üçüncü parmaklar›n yoklu¤u ve dördüncü
parma¤›n k›sal›¤› vard›. Burada pektus ekskavatumun efllik etti¤i
bir Poland sendromu olgusu sunulmufl ve literatür eflli¤inde
sendromun özellikleri tart›fl›lm›flt›r. (Haseki T›p Bülteni 2011; 49:
37-8)
Anahtar Kelimeler: Poland sendromu, pektus ekskavatum, 
parmaklar›n yoklu¤u

Abstract

Poland syndrome is a congenital anomaly characterized by the
absence of ipsilateral pectoralis major muscle and deformities of
upper extremities and anterior chest wall. Its incidence is one in
30.000 live births.Herein, we report the case of an 18-year-old
male  with Poland syndrome who presented  with absence of
the  second and third fingers and shortness of the forth finger
in the left hand in addition to absence of the left pectoral 
muscle group and pectus excavatum, as well as we review the
characteristics of this syndrome in the light of the literature. 
(The Medical Bulletin of Haseki 2011; 49: 37-8)
Key Words: Poland syndrome, pectus excavatum, absence of
fingers
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Girifl

Poland sendromu, ilk kez 1841 y›l›nda Poland taraf›ndan
tan›mlanan bafll›ca pektoralis majör kas›n›n tek tarafl› yoklu¤u,
de¤iflken derecelerde ipsilateral üst ekstremite deformiteleri
ve gö¤üs ön duvar›n›n çeflitli malformasyonlar› ile karakterize
konjenital bir sendromdur. ‹nsidans› yaklafl›k olarak 30.000
canl› do¤umda 1 olan bu sendrom, erkeklerde kad›nlara oran-
la üç kat daha fazla görülür (1-3). Bir Poland sendromu olgu-
su, nadir görülmesi nedeniyle sunulmufltur.

Olgu
Klini¤imize baflvuran 18 yafl›ndaki hastan›n, önden bak›ld›-

¤›nda toraksda pektus ekskavatumu vard› (Resim 1a, b), sol el
2. 3. parmaklar› aplazik, 4. parma¤› hipoplazik idi ve 5. parma-

¤›nda klinodaktili vard› (Resim 2). Fizik muayenede, palpasyon-
la sol pektoral kas grubunun yoklu¤u saptand›. Hastan›n öz-
geçmiflinde ve soygeçmiflinde herhangi bir özellik yoktu. Bilgi-
sayarl› toraks tomografisinde ise solda pektoral kas gruplar› iz-
lenmemiflti. Akci¤er parankim ve vasküler yap›lar› normal ola-
rak gözlendi. Bat›n ve pelvik ultrasonografide patolojik bulgu
saptanmad›. Mental durumu normal olarak de¤erlendirildi. Di-
¤er sistem incelemelerinde bir özellik yoktu. 

Tart›flma

Poland sendromu, bafll›ca pektoralis majör kas›n›n tek ta-
rafl› yoklu¤u, de¤iflik derecelerde ipsilateral üst ekstremite
anomalileri ve gö¤üs ön duvar›n›n çeflitli deformiteleri ile ka-
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rakterize konjenital bir durumdur. Bu sendrom, genel olarak
30.000 canl› do¤umda bir görülmektedir (4-7). Literatürde ta-
n›mlanm›fl Poland sendromlu olgular›n ço¤unlu¤u sporadik ol-
makla birlikte, otozomal dominant geçifl gösterebilmektedir
(4,5). Bizim olgumuzun ailesinde akraba evlili¤i yoktu ve soy-
geçmiflinde herhangi bir özellik saptanmad›. 

Poland sendromu, erkeklerde k›zlara oranla 3 kat fazla gö-
rülmektedir. Vücudun sa¤ taraf› sola göre daha fazla tutul-
maktad›r (4). Olgumuz literatür bilgilerine benzer flekilde er-
kek idi, fakat sol pektoral kas grubu ve sol el parmaklar› etki-
lenmifl idi. Sendromun patofizyolojisi tam olarak aç›klanamasa
da, embriyolojik geliflimin erken evrelerinde (6-8. haftalar)
subklavian arter, vertebral arter ve/veya dallar›ndaki kan ak›-
m›n›n azalmas› nedeniyle pektoralis majör kas›n›n ve di¤er to-
raks yap›lar›n›n geliflmesinin bozuldu¤u düflünülmektedir (8).
Poland sendromlu olgular›n bir k›sm›nda meme bafl› anomali-
leri (hipoplazi ve/veya aplazi), ayn› taraf kolda hipoplazik radi-
us ve/veya ulna, oligodaktili, kosta yoklu¤u gibi iskelet sistemi
anomalileri gösterilmifltir (4,5,9). 

Poland sendromunda etkilenmifl tarafta çeflitli el anoma-
lileri de görülür. Literatürde Poland sendromuna efllik eden
el anomalileri ile ilgili en genifl s›n›flama Al-Qattan taraf›ndan
bildirilmifltir (10). Bu s›n›flamaya göre, tip 1'de eller tamamen
normal, tip 2'de etkilenmifl taraftaki el di¤er tarafa göre da-
ha küçük; klinik ve radyolojik anomali yoktur. Tip 3 simbraki-

daktili, tip 4 ise parmaklar›n baz›lar›n›n yoklu¤u ile karakteri-
zedir. Tip 5'de tüm parmaklar›n yoklu¤u veya fonksiyonsuz
rudimanter parmaklar, tip 6'da tüm parmaklar›n yoklu¤una
ek olarak metakarplar›n rudimanter oluflu ve tip 7'de ise fo-
komeli mevcuttur. Bizim olgumuzda sol elde 4. parmak hi-
poplazi, 5. parmak klinodaktilisi ve sol el 2. 3. parmaklar›n
aplazisi mevcuttu. Bu bulgular ile hastam›z, Al-Qattan s›n›fla-
mas›ndaki tip 4 ile uyumlu idi. Seyrek olarak dekstrokardi, di-
yafragma hernisi, hemivertebra, gastroflizis, hipospadias gibi
de¤iflik anomalilerin de efllik edebildi¤i bildirilmifltir. Poland
sendromu ve dekstrokardi birlikteli¤i sol taraf› etkilenmifl va-
kalarda daha s›k görülmektedir (9,11,12). Bizim olgumuzda
pektus ekskavatum deformitesine sekonder kalp ve medias-
ten sol toraksa do¤ru kaym›flt›. 

Poland sendromlu hastalarda retinal hamartoma gibi göz
patolojileri, lenforetiküler maligniteler ve baz› solid organ tü-
mörleri nadiren de olsa gösterilmifltir (13,14). Poland sendro-
muna yine seyrek olarak mikrosefali, serebral atrofi, demiyeli-
nizasyon, kraniyal sinir felci, mental ve motor geliflme gerili¤i-
nin efllik edebildi¤i rapor edilmifltir (15).  

Bu sunumda, nadir görülen Poland sendromlu bir olgu, li-
teratür eflli¤inde tart›fl›lm›flt›r. 
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Resim 1. a, b. Toraks›n pektus ekskavatum anomalisi  

Resim 2. Sol el 2. 3. parmaklar aplazik, 4. parmak  hipoplazik ve  5.
parmak  klinodaktilik
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