APJ Jurnali  (2025) 05:02

POLAND SINDROMU- KLINIK HAI V@
SINDROMA PEDIATRIK YANASMA

S.M.Mansurova ,T.Q.Tagi-zade, S.H.©9hmadova,
M.K.Eynalova, S.E.Quliyeva

1. Azarbaycan Tibb Universiteti, Il Usaq
xoastoliklori kafedrasi

Xilas®

Poland Sindromu nadir rast galen inkigaf
qusurlarindan olub, her 10 -30 min
yenidogulmuslardan birinde ve daha tez-
tez kisi cinsinde rast galir. Sindromun
inkisafinin asas sababinin hamilaliyin 6-ci
heftesinde muxtalif faktorlarin tasirindan
korpucukalti va ya onurga arteriyalari ve
onun saxslarinda gan axininin pozulmasi
naticasinda hamin terafde gan tachizatinin
pislesmasi gabul edilir. Naticade muxtalif
inkisaf qusurlari amala galir. Bu maqalade

Poland sindromunun etiologiyasi, klinik
tozahurleri, diagnostikasi ve mialicasi
hagginda malumatlar ve  hamginin
stidemar yasli usaqda Poland

sindromunun askarlanmasi, muiayina va

musahidasi, sindroma pediatrin  nece
yanasmali oldugu tasvir edilib.

Acar soOzler: Poland sindromu, inkisaf
qusurlari, sidemar yas, dos azelasi.

Giris

Poland sindromuna bu adi 1962-ci ilds

Britaniyali plastik cearrah Patrik Klarkson
vermisdir [1,2]. O, Londondaki Queen
Mary’s Hospitalda isleyan zaman 3 nafar
pasiyentde kdks gafesinin azalalarinda bir
torafli defekt ve hamin terafde ham da
allerde ve barmaqglarda deformasiyalar
oldugunu musahide etdi. O, hamkarlari ile
bu slamatlari muzakirs edarak bu vaziyyati
“‘Cox taninmayan sindrom” adlandirmagi
gerara aldi. Lakin Klarkson arxivleri va
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adabiyyati arasdirarkan 1841- ci ilde Guy’s
Hospitalin  hesabatinda carrah Alfred
Polandin oxsar deformasiya ve alamatlori
tosvir etdiyini 6yrandi ve onun gerafina bu
sindromu Poland adlandirdi.

Poland sindromu — bu adeten birterafli
olaraq boyuk ve kigik dds azalalarinin hipo
ve ya aplaziyasi, hemin terofds al
barmagqglarinin deformasiyasi il
saciyyslenan nadir xastaliklorden biridir
[3,4,5]. Hamginin yanasl olaraq defekt
torafde gabirdalarin qisalmasi, derialti piy
toxumasinin  nazilmasi, meamacik-areol
kompleksinin anomaliyasi, defektin ikiterafli
olmasi da ola bilir. Qusurlar daha ¢ox ( 75
%) sag terafli olur. Sindrom har 10000-
30000 yenidogulmusdan birinda rast galir,
badanin sag tersfinds sola nisbaten daha
cox, kisi cinsinde qgadinlara nisbstan 2-3
defe artiq rast gsalir [6,7]. Odabiyyat
malumatlarina géra 1841-ci ilden indiya
kimi texminan 500 Poland sindromu geyda
alinib.

Poland sindromunun sabsabi tam aydin
deyil, hamilaliyin 6-Cl haftasinda
korpucukalti ve ya onurga arteriyasinda
embrional gan tachizatinin pozulmasi ile
alagealandirilir [8,9,10]. Xastaliyin 2 formasi
ayird edilir - tam va geyri tam formalar.
Koks qefesi ve barmaglarin qusurlari
birlikde oldugda tam forma, yalniz bdyluk
dbs ezslesinin qusuru oldugda isa qeyri-
tam forma adlanir ve daha cox bu forma
geyde alinir.Koéks gafasinin
deformasiyasina gore da iki forma ayird
edilir sade forma (ancag yumsaq
toxumalarin defekti), muirakkab forma
(yumsaq toxumalarin ve koks qofesi
karkasinin  defekti). Sindrom adaten
sporadik rast galir,texminen 1% halda
irsiyyatla alagalidir [11].

Poland sindromu zamani kbdks gafasinin
formalagsmasinin  dérd  variantt  var.
Xastelarin goxunda birinci variant rast galir
— qabirgalarin  siumiuk ve qigirdaq



APJ Jurnali  (2025) 05:02

hissalerinde  qurulug pozulmur, koks
gafesinin formasi dayismir, yalniz yumsaq
toxumalarin anomaliyasi muayyan edilir.
ikinci variantda gabirgalarin simik ve
qidirdaq hissaleri pozulmur, amma koks
gafesi geyri-dizgin forma almigs olur. Bels
ki, zadalanmis azalslar tarefds qabirgalarin
qigirdaq hisselari gokmusg, dés sumuyd bir
gader donmus olur, aks terefde ise dos
gafasi bir geder gabarir. Uglincii variantda
gabirgalarin  simuk hissesi deayismir,
qigirdag hisse isa hipoplaziyaya ugrayir.
Koks qafasi bir gader ayilmis olur, dos
sumuyl xasta tarafs meyillanir. Dordinci
variantda 2-3, beazen da 4 qgabirdanin
(Gglnct — altinci) ham simik, ham de
gigirdaq hissalarinin tam olmamasi, hamin
nahiyenin ¢okmasi ve dos sumuayinin
rotasiyasi geyd edilir.

Poland sindromu daha ¢ox va nisbatan az
rast galen simptomlarla saciyyalanir. Daha
cox rast gelan alametlara boylk dos
azelasinin inkisafdan qalmasi (ezalenin tam
aplaziyasi ve ya dds — qabirga hissasinin
olmamasi), kicik dés azalasinin, rombvari,
trapesabanzer ozalenin aplaziyasi, bel
azeleleri va garinin diz azalssinin genis
olmasi, qgabirgalarin 6n terafinin hipo vea
aplaziyasi, zadalenmis nahiyada darialti piy
tebagasinin nazik olmasi, qoltugaltinda va
koks gafesinda tikin olmamasi, birtarafli
sindaktiliya, braxidaktiliya, sud vezileri ve
memacik areol kompleksinin inkisaf
anomaliyasi, hipomastiya aiddir [2,11].
Nisbatan az-az rast gelen alamatlora ise
gabirgalarin qifsakilli deformasiyasi,
skolioz, qolun hipoplaziyasi, amastiya,
ateliya ve politeliya, Sprengel xostaliyi,
agciyerlarin defekti, paradoksal tenafflis
aiddir.  Sindrom  polimorfdur,  butin
alametler eyni pasiyentde c¢ox nadir
hallarda rast galir, daha ¢ox iss yalniz azale
patologiyasi olan sads formalar geyds
alinir. Poland sindromu koks gafesinin
estetik defekti olsa da bir ¢ox hallarda
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agrilar, astma, urek — damar ve tenaffis
sisteminin foaliyyatinin pozuntulari,
harekatin  mehdudlasmasi ve asagi
tonoeffiis yollarinin tez — tez bas veren
iltihabi xastalikleri ile miusayist olunur. Bu
sindromla yanag! garaciyar va 6d kisasinin
anomaliyasi, mikrosefaliya, dekstrakardiya,
boyraklarin qusurlari, sakarli diabet hallari
da rast gelir [10 ]. Boyudukds bels
usaglarda estetik goérinls narahatligi,
geyimla bagl ¢atinlikler 6n planda olur [3].
Poland sindromuna diagnoz gqoymagq ugun
anamnez, klinik miayina, koks geafesinin
Rentgenoloji muayinasi, KT, MRT, damar
strukturlari Vo yumsaq toxumani
giymatlandirmak ug¢in USM ve Doppler
muayina, agir toraks deformasiyasi
oldugda agciyarlarin funksional testlari,
sindrom malformasiya ve genetik sindromla
musayiat olunduqda genetik muayinalar

edilir. Belalikle Poland sindromu koks
gafasinin anomaliyasi olub nadir
anadangelma patologiyadir ve usagi

dogulandan zadaslayir. Bu xastalikle alagali
olan fesad ve agirlagsmalarin qarsisini
almaq ve onun hayat Kkeyfiyyatini
yaxsilagsdirmaq dcln vaxtinda diagnoz
goymaq ve mualica etmak lazimdir.

Tadgiqatin maqgsadi: nadir tasadif edan
Poland sindromlu usagin miayina ve
musahidasini tesvir etmak.

Klinik hal. Xesta Suleymanli A. 24.07.2023
il tovalludIu. 9 ayliq olanda
gizdirma,6skirak Vo tongnafeslik
sikayatlari ile klinikaya muraciat etmisdir.
Hoayat ve xastalik anamnezinden malum
oldu ki:

Usaq lll hamilalik, 1l dogusdandir. Ananin
28 yasi var, 26 yasinda Coronovirusla
xastalanib, mualice olunub. Hamilaliyi
dediyine goéra rahat kecib, 4-5-ci heftade
masinla qoza kegirib, stress yasayib.
Hamilslik miiddstinde (ic dafe KRVi ila
xostalanib, xroniki infeksiyalara gore
muayine olunub, infeksiya muiayyan
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edilmayib. USM va Doppler muayina
zamani 21 — 22ci haftede dolds hipoksiya
oldugu agkarlanib ve gisa muddatli mialice
alib, dolds basqa patologiya
askarlanmayib. Hayat yoldasi ile qohum
deyillar. Usaq Keysariyya kasiyi ile dinyaya
galib. Dogulan zaman ¢akisi 3050 gr., boyu
50 sm olub. Vaziyysti Ik dagigeds Apgar
skalasli ile 6 balla, 5-ci dagigeds 8 balla
giymatlandirilib. Dogulan zaman
muayinada qusur askarlanmayib. Lakin
ana usagin sag va sol goltuqaltilarinin eyni
olmadigini muasahide edib. 4-5 ayindan
baglayaraq tez — tez temperaturun
yuksalmasi, xastalonma hallari bas verib.
Olave (qidalanmaya kegenda allergik
sepgiler yaranib. indiki halda ise KRX
fonunda o6skirayin artmasi, xiriltilarin
esidiimasindan narahat oldugu Ugun
muraciat edib.

Klinik moayine zamani usagin dmumi
vaziyysti orta agirdir, husu aydindir,
muayinaye reaksiya verir, tangnafaslik ve
xiriltil - 6skirak  geyd edilir.  Rengi
solgundur, yungul peroral sianoz,

yanaglarinda diatezs aid qizarti ve sepgilar
var. Sumuik ozale sisteminin muiayinasi
zamani koks gafasinin sag yuxari tarefinda
cokaklik va dos gilalerinin  asimmetrik
olmasi geyds alindi, lakin al barmaglarinda
defekt agkar edilmadi. Auskultasiyada koks
gafesinin her iki terafinde sert tensofflis
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fonunda yayilmis quru xiriltilar egidilir. Cor
- tonlar bir gader karlagsmisdir. Qarini
yumsaqdir, gara ciyar va dalaq boyumayib,
nacis va sidik ifrazi pozulmayib. Fiziki va
agli inkigafl ayina uygundur.

Aparilan muayinalar: ganin  dmumi
muayinasinda limfositlerin artmasi,
Rentgen miayinada agciyer soaklinin
guclenmasi, pektoralis mayor azalenin
aplaziyasi qeyd edildi. Daxili organlarin
USM-sinde patologiya askar olunmadi.
Urayin EXO-grafiyasi normaldir. Usaga
MRT-muayinasi, travmatoloqun baxisi
maslahat olundu. Aparilan muayinaler
zamani Poland sindromu (sada forma, |
daracali) tesdiq edildi. Usaqg KRX, kaskin
bronxit, yanag!i Poland sindromu diagnozu
ile mualice olundu. Yanasi har hansi
genetik sindrom musahide edilmadiyina
g6ra genetik muayina apariimadi.

Tokrari miracist vo mulayine 1 yas 5
ayligda oldu. Sordu zamani malum oldu
ki,usagda gqida allergiyasi, tez - tez
xostelonme ( KRVI ilo) hallar, infeksiyalara
garsi hassasliq (indiys kimi KRX-dan alava
koksaki ve rotavirus infeksiyasi ile de
xostalanib) geyd edilib. Klinik mudayina
zamani koks gafesindaki defekt avvalo
nisbatan daha gabariq nazara c¢arpir ( Sakil

)

Sakil. 1,5 ayliq Poland sindromlu qizin gorunusii.
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Laborator muayinsler zamani ganda
yiangil anemiya va D  vitaminin
gatismazh@i, IgE-nin artmasi miayyen
edildi. Nacisin disbioza gore muayinasi
Bifido va Laktobasillerin normadan az
oldugunu gdosterdi. Aparilan tedbirler
naticasinda (D vitamini, demir preparati,
probiotiklerin va antihistamin preparatlarin
verilmasi, dizgin gidalandirma,
saglamlasdirict tadbirlar) usagin Umimi
vaziyyeti yaxsidir, xostalonme azalib,
allergik tazahurlar yoxdur.

Poland sindromunun mualicesi
patologiyanin formasindan ve anatomo-
funksional dayisikliklerin agirliq
derecasinden asili olarag segilir. Koks
gafasinin konturlarini barpa etmoak Ugun
dari-piy Vo azela loskutlarinin
autotransplantasiyasi, lipografting, polimer
poliakrilamid inyeksiyalar,protezleama — yoni
plastik cerrahi smaliyyatdan ibaratdir ve
amaliyyat usagin boyuimasi tamamlandiqda
aparilir. O muddeta gadar bela usaqglarda
misahida edilan funksional pozuntularin,
yanasgi xastaliklarin vaxtinda askar edilmasi
va uygun tadbirlarin gorilmasi vacibdir.

Muzakira: Tasvir etdiyimiz Klinik hal nadir
xastaliyin  nimunasidir.Embrional ddvrda
korpucukalti arteriyanin  qusurlu gan axini

naticesinde qgan techizati pozuntusu
sebabinden yaranmis ozale  defekti
(pectoralis  mayor-un aplaziyasi) na

neonatoloq, na de pediatr taerafindan geyds
alinmamisdir. Halbuki bele usaglarda
yanasgi xastaliklarin inkisafi ehtimali yiksek
olduguna gdre (astma,tenaffiis sisteminin
iltihabi xastaliklari, bu xasteliklor zamani
toneffis pozgunluguna meyllik va s.)
nazaratde olmalidirlar. Mlzakira etdiyimiz
xastada Poland sindromu
giymatlandiriimamis ve usaqda 1,5 yasina
kimi tez tez xostalanms, infeksiyalara
hassasliq, allergiya kimi  tazahirlar
olmusdur.

Azarbaycan Pediatriya Jurnali
2025

Natica: Hesab edirik ki, tosvir etdiyimiz
klinik hal neonatoloq, pediatr ve digar
Klinisistler Usun maraqli ve lazimh olar.
Poland sindromlu usagin diagnozunun tez
goyulmasi sindromun agirliq daracasinin
vaxtinda giymatlandiriimasins, diger
qusurlarin askarlanmasina, tonaffls
sistemi xastaliklarinin ve agirlasmalarin
profilaktikasina kdmak edar.

Belaliklo pediatr Poland sindromlu usaga
yanasmada asagidaki merhalaleri va
magamlari nezara almalidir:

1. Erken identifikasiya — dogusdan va ya
korpelik dovrinde dos asimmetriyasi, koks
gefasi divarinin qurulus fargi musahida
edilarsa sindrom ehtimalini distinmak.

2. Aile anamnezi ve prenatal USM
naticalerini arasdirmagq.

3. Diagnostika tUc¢tin miayinaler aparmaq
(Rentgen muayins, KT, MRT, USM va s.)
4. Pediatr bu zaman radioloq, kdks gafasi
corrahi, plastik cerrah ve ortoped
mutaxassislarle emakdasliq etmalidir.

5. Usagin psixososial vaziyyatini
dayarlandirmak.

Pediatr bele usaglarin béylima va inkisafini
daim izlemali (boy, c¢eki, simmetriya), ol
barmaglarinin, skeletin inkisafini mitemadi
yoxlamali, agciyarlarin Vo drayin
funksiyasini yoxlamali, agirlasmalar agkar
olunarsa erkan mudaxile etmalidir. Usagin
boyumasi tamamlandiqdan sonra koks
gefasi ve dos rekonstruksiyasi planlanir. Bu
muddata qoeder pediatr heam usaga
(xtsusile yeniyetmalik dovrinds), ham da
ailasina psixososial destak gdstarmalidir.
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Poland Syndrome — Chinikal Case

And Pediatric Approach
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S.H.Ahmadova, M.K.Eynalova, S.E.Guliyeva

1. Azerbaijan Medical University, I
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Abstract. Poland Sindrome is a rare
developmental disorder, occurring in one in
every 10-30 thousand newborns and more
often in males. The main cause of the
development of the syndrome is
considered to be the deterioration of blood
supply to the subclavian or vertebral
arteries and their branches due to various
factors in the 6th week of pregnancy. As a
result, various developmental defekts
occur. This article provides information on

the etiology, clinical manifestations,
diagnosis and treatment of Poland
syndrome, as well as the detection,

examination and observation of Poland
syndrome in a child of infant age, and how
a pediatrician should approach the
syndrome.
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Cunppom NonaHaa — KnnHn4yeckum
Cnyyan U MNeanatpuyeckun lMoaxon

C.M.MaHcyposa, T.I". Tazu-3ade,
C.X.Axmedosa, M.K.EtiHarnosa, C.3.lynueea
1. AsepbalidxaHckuli MeduyuHckut

YHusepcumem, kaghedpa Il demckux
bornesHel

Pe3iome. CuHgpom [llonaHpga — peakoe
HapyLleHne pa3BUTUS, BCTpevarolleecs y
oaHoro m3 10 — 30 TbicAY HOBOPOXOEHHBIX,
vawie y manbymkoB. OCHOBHOW NPUYNHON
pasBuUTUs cuHgpoma cunTaetcs
HapyLueHne KpOBOCHabXeHus
NOAKMNKYMYHbIX U MO3BOHOYHbLIX apTepui
N nx BeTBen, o0ycrnoBneHHoe pasnnyHbIMn
dakTopammu Ha 6- on Hegene
OepemeHHOCTU. B pesynbTaTe BO3HUKAOT
pasnu4yHble NOPOKM pa3suTus. B gaHHom
ctatbe npeacTtasneHa WHdopmauus o6
3TUONOIMN,  KITMHUYECKUX NPOSIBEHUSX,
OWarHoCcTMKe U NleYyeHun  cmHgpoma
MonaHpa, a Takke O BbISBEHUH,
obcnepoBaHnun n HabnogeHun pebeHka
paHHero Bo3pacTa rnpu cuHgpome lNonanga
, @ TaKKe O noaxode neguartpa K fevyeHuo
3TOro cMHgpoma.

Knroyeebie cnoea. CuHgopom [lonaHga,
HapyLlleHNs pas3BUTUS, MINaLEHYECTBO,
rpyaHas Mbiliua.
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