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Poland sendromu pektoralis majér ve mindr kas-
larinin dogumsal yokluguna eslik eden ayni taraf-
I gbgus ve Ust ekstremite deformiteleri bitlinini
tanimlar. Bununla birlikte sendromun tek sabit bulgu-
su “pektoralis majoér kasinin sternokostal parcasinin
yoklugu”dur. Bu sabit bulguya ayni tarafta pektoralis
mindr kasinin yoklugu, meme dokusunun gelismeme-
si, aksillada alopesi, 2. ile 5. arasindaki kaburgalarin
olmamasi, latissimus dorsi, serratus anterior ve eks-
ternal oblik kaslarinin gelismemis olmasi gibi ilave
bulgular eslik edebilir (5). %11-25 olguda ayn tarafl
toraks ¢cokikligu (Resim 1) ve/veya toraksta para-
doksal hareket ve %8 oraninda akciger herniasyonu
gorulebilir.

Bu anomali, 1840-1841 egitim déneminde o
zamanlar Guy’s Hospital’da tip faklltesi 6grencisi
olan Alfred Poland’in, Uzerinde c¢alistigi George Elt
isimli 27 yasindaki eski mahkuma ait kadavradaki
anatomik deformiteyi fark edip yayinlamasi ile litera-
tire gegmistir (1). G6gsinln sol tarafi ve sol kolu az
gelismis, sol eli sagdan daha kisa ve parmaklari az
gelismis olan kadavranin diseksiyonunda, pektoralis
majér ve mindr kaslarinin olmadigi serratus anterior
kasinin ise Ustteki iki slip’i disinda gelismemis oldu-
gunu kaydeden Poland, kadavranin saghginda sol
kolunu gbégsiline getirmekten aciz oldugunu da yaziya
eklemistir. Benzer gogls deformitesini tanimlayan iki
yayin bulunmasina karsin (2, 3). Poland deformiteyi
eslik eden eden bilesenleri ile birlikte ayrintili olarak
tanimlamistir. Buna ragmen yayin pek dikkat c¢ek-
memis, daha sonraki dénemlerde benzeri olgularla
iliskisine deginilmemis, bunun baska arastirmacilarin
dikkatini ¢ektigine iliskin bir kayit da dustlmemis-
tir. Uzun bir slire sonra, 1962 yilinda yine Guy’s

Hospital’da Plastik cerrah olarak calisan Patrick
Clarkson benzeri bir olguya rastladiktan sonra yap-
tig1 literatlir arastirmasi sirasinda Poland’in “Guy’s
Hospital Bulletin”’de 1841 yilinda yayinlanmis olan
olgu sunumuna rastlayinca yazarina atfen anomaliye
“Poland” adini vermistir (4).

Ayni taraftaki Ust ekstremitede anomali gérilmesi
sikhgi yUksektir ve olgularin %13-56’sinda degisik
agirhiklarda Ust ekstremite anomalileri ana bulguya
eslik eder. Ust ekstremite anomalileri brakisindaktili
formunda kisa ve yapisik parmaklara ek olarak Ust
ekstremitenin kisali§i ile de ortaya cikabilir (Resim
2). Bunlara ek olarak bdbrek, ve omurga anomalileri
ayrica I6seminin de eslik eden sorunlar olabilecegi
kaydedilmektedir (6). ilging olarak, yalnizca sindaktili
yakinmasi ile basvuran hastalarinin genel muayeneleri
sirasinda yaklasik %10 oraninda Poland sendromu
yakalanabilmektedir (6, 7).

Poland sendromu kadinlarda Ucte bir oraninda
meme anomalisi bulgusu verir. Meme anomalisi basit
meme hipoplazisinden amasti’ye kadar farkh agirlk-
larda olabilir (Resim 3). Meme bulgusunun silik oldu-
gu durumlarda, 1/19000 gibi cok disik oranda da
olsa, radyolojik inceleme sirasinda tesadtfen Poland
sendromu yakalanabilmektedir (8).

Poland sendromunun insidansi 1/7000 ile
1/100000 arasinda bildiriimektedir (5). Erkeklerde
kadinlara kiyasla 2-3 kat daha fazladir. Erkeklerdeki
tek tarafli deformite gégus sag tarafinda sola oranla 2
kat daha sik gorilmektedir. Kadinlarda bir taraf tercihi
yoktur (6). Literatirde iki tarafli tutulum olan tek olgu
bildirilmistir (9).

Etyolojisi hakkinda kesin bir sonuca varilamamis
olmakla birlikte hamileligin belirli dénemlerine iliskin

229



POLAND SENDROMU

PN S
Resim 1. Poland sendromunda “pektoralis major kasinin
sternokostal parcasinin yoklugu”na ayni tarafli toraks ¢okuk-
I0gu ve ayni taraftaki ekstremitenin gelisim yetersizligi sik-
Iikla eslik eder (hastanin sag akromiyon-olekranon mesafesi
sola kiyasla kisadir)

Resim 2. Kisa ve yapisik parmaklarla belirgin olan “braki-
sindaktili” g6gis deformitesine sik eslik eden el anomalisidir

iki temel hipotez taraftar bulmaktadir. Bunlardan ilki
hamileligin 3-4. haftalarinda ortaya ciktigi disinulen
mezodermal plato hasari veya gelisim yetersizligi (10)
digeri ise hamileligin 6-7. haftalarinda subklavyen
ve vertebral sistemlerdeki kan akiminin kesintiye
ugramasidir (11). Literatlrde ailevi olgular ¢ok nadir
bildiriimis olmakla birlikte “gecikmis dominant germ
hicresi mutasyonu” da Uzerinde tartisilan bir iddiadir
(12).

MUAYENE
Poland sendromunda temel bulgu olan pektoralis

major kasinin sternokostal parca yoklugu genellikle
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kaldiriimistir.

Resim 3. Poland sendromu kadinlarda siklikla meme ano-
malisi esliginde gérilir. Meme ucu yoklugu ile belirgin bu
amasti olgusu en agir formlardan biridir

hasta veya ailesi tarafindan fark edilir veya daha nadir
olarak, temel bulgu fark edilmeyip meme hipopla-
zisi veya Ust ekstremite deformitesi gibi eslik eden
baska bulgu arastirilirken Poland sendromu tanisina
ulasilabilir. Hastanin muayenesi sirasinda eslik eden
bulgulari ile birlikte deformitenin tam tanimini yapmak
ve bunlarin hastaya getirdigi islevsel ve estetik yUku
belirlemek énemlidir.

Toraks ve ekstremite inspeksiyonu coju zaman
tani koymak icin yeterli olur. Ancak eslik eden diger
anomalilerin belirlenmesi igin g6gus deformitesinin ve
kostalarin palpasyonu, omuz-dirsek (akromiyon-olek-
ranon mesafesi) (Resim 1), 6n kol, el ve parmak uzun-
luklarinin dlgtimleri ve pektoralis major, Latissimus
dorsi ve serratus anterior kaslarinin islev muayene-
leri rutin olarak yapilmalidir. Serratus anterior kasinin
yukaridaki 5 slip’inden bazilarinin veya timidnin
yeteriz gelisimi “skapula instabilitesine” yol acar ve
muayene sirasinda kolaylikla fark edilir.

Klinik muayeneye ek olarak diiz toraks grafisi ve
toraks BT incelemeleri cogu zaman yeterlidir. Bu ince-
lemelerde kosta eksiklikleri, skapulanin veya gégis
kafesinin bir tarafta daha kiglk olmasi gibi bulgular
kolaylikla ortaya konabilir. Bunlara ekstremite ano-
malileri icin gereken radyolojik incelemeler eklenebilir.
Komplike rekonstriksiyon planlanan hastalarda ise
3-D BT goruntileri alinmasi onerilir (Resim 4).
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Resim 4. Diiz toraks grafisi ve toraks BT incelemeleri cogu
zaman yeterli bilgi verir ancak komplike rekonstriiksiyon
planlanan hastalarda 3-D BT gérintileri gereklidir

Hastada var olan tim deformite ve eksiklikler
tanimlandiktan sonra klinik tablonun agirligi degerlen-
dirilebilir. Bu noktada tabloyu hafif ve agir form sek-
linde kabaca bir kategoriye yerlestirmek mimkuinddr.
Poland sendromunun temel bulgusu olan “pektoralis
major kasinin sternokostal boliminin yoklugu’na
eslik eden meme hipoplazisi ve meme ucu asimetrisi
gibi gunlik aktiviteleri ve spor yapmayi kisitlama-
yan nispeten basit deformiteler “Hafif Form” olarak
degerlendirilir. Buna karsin, gunlik aktivitelerde kisit-
lama yaratan kotsal, sternal ve muskuller eksiklikler
ve Ust ekstremitenin kitlayici kas ve iskelet sistemi
anomalilerinin temel bulguya eslik ettigi olgular “Agir
Form” olarak degerlendirilir. Bu tir hastalarin asker-
lige elverisli olamayacaklari da akilda tutulmalidir (6).

Yazarin istegi Uzerine kaldinimistir.

Resim 5. Kadinlarda meme ile ilgili sorunlar birka¢ seansl girisimler gerektirebilir. Poland sendromuna eslik eden amastili
hasta (solda). Meme lojuna doku genisletici yerlestirildikten sonra 12 haftalik sisirme ile implant cebi hazirlanmasi (ortada).
Doku genisletici ¢cikartilip sag tarafa kalici meme implanti yerlestiriimesi ve ayni seansta simetri saglamak igin ptotik sol
memenin kigultilip diklestiriimesi isleminden 6 ay sonraki gériinim (sagda). Hastanin meme ucu yapimi (lokal flep ve tatuaj
teknigi ile) ve anterior aksiller bdlgeye yag enjeksiyonlari ile revizyonlari planlanmistir

Resim 6. Hafif formda Poland sendromu. Latissimus dorsi kasi normal islevinde
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Resim 7. Pektoralis major kasi yerine Latissimus dorsi kas trasferi planlamasi (solda). Arka aksiller hat Gserindeki kesiden
tim latissimus dorsi kas flebinin hazirlanip torakodorsal damarlar ve sinir pedikili ile ada flebi olarak pektoral lojuna gevril-
mesi (ortada). Latissimus dorsi kasinin periferik tespitini yapan perkutan dikisler alindiktan hemen sonraki gériiniim (ameliyat

sonrasi 3. hafta) (sagda)

Klinik tablonun agiridi hastanin ameliyat endikas-
yonlari ve zamanlamasi konusunda da belirleyicidir.
Ameliyat planlamasi sirasinda iki 6nemli faktér deger
tasir. Bunlardan ilki g6gis duvari instabilitesinin agir-
hg1, ikincisi ise deformitenin hastaya verdigi rahat-
sizhktir. G6gus duvar instabilitesi olan hastalarda
sorun daha cok islevsel oldugu igin tani konduktan
sonraki en kisa slrede ameliyat planlamasi yapmak
gereklidir. Buna karsilik islevsel sorunun éne ¢ikma-
digi olgularda estetik kaygi belirleyicidir ve ameliyat
planlamasinin ergenlik sonrasinda yapilmasi daha
gercekgi bir yaklasim olur.

CERRAHIi SEGENEKLER

Poland sendromunun islevsel ve estetik sorun-
larina yaklasimlar hem zamanlama hem de teknik
olarak farklidir. Go6gus kafesindeki kosta eksiklikleri
ve gogus kafesinin paradoksal hareketleri gibi durum-
larda iskelet sistemi stabilitesini ve géJus kafesinin
koruyucu vyapisi glglendirmeye yoénelik girisimler
onceliklidir. Bir kosta greftinin uzunlamasina iki parga
haline getirilip (split kosta grefti) eksik kostalarin ona-
rimlarinda kullanilmasi, sternuma transvers osteotomi
yapilarak egriliginin dlzeltiimesi, kosta greftlerinin
yani sira “marlex mesh” ile stabilizasyonun guclen-
dirilmesi veya go6gis duvarindaki defektin “marlex
mesh sandvich” teknigi ile onariimasi olgudaki soru-
nun agirhgina gore secilebilecek etkili yontemlerdir
(5). Bu onarim yéntemleri ilave olarak latissimus dorsi
kas transpozisyonu ile de desteklenebilir.

Poland sendromundaki estetik sorunlar erkek ve
kadin hastalarda meme agisindan fakliik gosterir.
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Resim 8. Uc boyutlu BT rekonstriiksyonu sonrasi ayrintili
olarak ortaya konan deformite (zerinde bilgisayar programi
ile eksikler tamamlanir. Kosta greftleriyle onarlmis toraks
duvari (sagda)

Estetik amach ameliyatlar islevsel sorunlar ¢6zim-
lendikten sonraki bir ddnemde daha kolay planlanir.
Ortada girisim gerektiren islevsel bir sorun yoksa
hastanin ergenlik déneminde bedensel gelisimini
blyik élciide tamamlamasi ve dahasi kendi bedensel
algisinin olgunlasmasi tercih edilir. Estetik sorunlarin
¢6zUmi icin ya otojen doku transferi, ya hastaya
6zgu silikon implant (lar), ya da her iki ¢6zimu bir
arada kullanan birden fazla seansli girisimler 6nerile-
bilir. Kadinlarda gégis duvari deformitesinin yani sira
meme ile ilgili sorunlar da dikkate alinmasi gerektigi
icin birkag seansli kombine girisimler daha siktir
(Resim 5). Son yillarda yad enjeksiyonlarina yakla-
simin degismesi ile bu yéntemin ana veya yardimci
tercih olarak kullaniminin arttigr gértilmektedir (13).
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Resim 9. G6gus duvarindaki kosta eksikligi giderildikten sonra yumusak doku eksigi karsi toraks yarimina gére tamamlanir

Resim 10. Deformiteyi diizeltmek igin gereken parca bilgisa-
yar programi ile Gi¢ boyutlu olarak belirlendikten sonranormal
olcllerdeki U¢ boyutlu kalip hazirlanip Uretici firmaya yollanir

Gogls duvari deformitesinin duzeltiimesi veya
eksik olan pektoralis majoér kasinin islevsel bir kas
transferi ile onarilmasi igin hastanin kendi vicudun-
dan hazirlanip serbest veya pedikulll flep seklinde
kullanilabilecek seg¢enekler mevcuttur. Bunlardan en
sik ve etkili kullanilabilen transfer latissimus dorsi
kasinin torakodorsal arter ve ven pediklli Gzerinde
ve torakodorsal sinir korunarak ada flebi seklinde
pektoralis majér kasi yerine aktarilmasidir. Latissimus
dorsi pektoralis majér’e benzer bicimde “yelpaze”
sekilli bir kas oldugu icin genis distal b6limU sternal
kenara yayilip tendonu ise humerus arkasindan ayri-
lip humerus 6n kenarina tespit edilerek iyi bir onarm
secenegi sunar (Resim 6 ve 7). Ancak hastadaki
anomaliler arasinda latissimus dorsi kasi da gelis-
memisse veya hastanin islevsel olarak bu kasin feda

A
L

Resim 11. Hastaya 6zel implantla rekonstriiksiyon. Ameliyat dncesi planlama (solda). Ameliyat sonrasi altinci ayda karsidan
gobrinim (ortada) Ameliyat sonrasi altinci ay sol oblik gérinim (sagda)
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yerlestirilebilir

edilmesine engel bir durumu varsa (koltuk degnegi
kullanimi veya spor gibi) bu secenek dogal olarak
ortadan kalkacaktir. Bu durumda islevsel transferi
tercihi zorlanirsa rektus abdominis kasinin serbest
transferi dusunulebilir. Ancak bu rektus’un segmenter
innervasyon 6zelligi planlamada dikkate alinmalidir.

implantlar, onarimda en sik basvurulan, cerrahi
teknik olarak da kolay ve hizli segenekler sunar.
Ancak Poland sendromunun hastaya 6zel degisken
bilesenleri ylizinden standart olarak énceden hazir-
lanmis implant serileri mevcut degildir. Bu nedenle
implant kullaniimasi gerektiginde hastanin Uzerinde
elle bir algi kalip hazirlanmasi veya bilgisayar prog-
rami ile U¢ boyutlu bir tasarm yapilmasi gereklidir
(Resim 8-10). Hastaya gore hazirlanan bu kalip Uretici
firmaya godnderilerek yar sert veya igi jel dolu silikon
implant Uretilir ve ancak ondan sonra hasta opere
edilerek implant yerlestirilir (Resim 11).

implantlarin konulacagi pektoral bdlge cebi genel-
likle koltuk altindan yapilan 6-8 cm’lik kesilerden ve
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Resim 12. implantin konulacagi pektoral bélge cebi koltuk altindan yapilan 6 cm’lik kesiden hazirlanabilir ve implant buradan

Isikli ekartérler yardimi ile kolayca hazirlanabilir ve
buradan implantlar yerlestirilir (Resim 12). Bununla
birlikte tek basina aksiler insizyonla diseksiyonda zor-
luk olursa meme alti insizyonlari da tercih edilebilir.

SONUG

Poland sendromu degisken prezentasyonlu bir
deformiteler grubu olarak karsimiza ¢ikar. Pektoralis
major kasinin sternokostal parcasinin yoklugu temel
bulgu olmasina karsin eslik eden deformitelerle bir-
likte ortaya cikan tablo hastanin islevsel ve estetik
sorunlarini belirler. Torakstaki deformitelerin yarattigi
islevsel sorunlar eger agirsa 6ncelikli olarak ve zaman
gecirmeden ¢ozilmelidir. islevsel sorun yaratmayan
estetik sorunlar, hastanin bedensel algisi, mesleki ve
sosyal etkinliklerinin yénlendirmesi ile belirginlesir.
Bu nedenle hastaya gére ¢6zim Uretilmeli, hastanin
estetik ve islevsel kaygilarina goére teknigi secimi
yapilmalidir.
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