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MANAGEMENT OF A NEWBORN WITH POLAND SYNDROME - A CASE REPORT

Magdalena Goral'?, Dorota Paluszynska', Barbara Krdlak—Olejnik’

STRESZCZENIE

Zespo6t Polanda, opisywany takze jako anomalia Polanda, to wrodzony zespot anatomicznych wad rozwojowych, ktérego etiopa-
togeneze wigze si¢ z mutacjami i zaburzeniami w rozwoju tetnicy podobojczykowej na réznych etapach stadium embrionalnego
[1, 2, 3, 4]. Nieodlaczny jego element stanowi hipoplazja badz aplazja migsnia piersiowego wigkszego (pectoralis major) [3].
Obserwuje si¢ takze inne, w zdecydowanej wigkszosci ipsilateralne, a zatem dotyczace tej samej potowy ciala, wady w zakresie
anatomii klatki piersiowej oraz konczyny gornej [5]. Relatywnie niska czesto$é wystepowania opisywanego zespotu, oscylujaca
wokot wartosci 1:30 000 urodzen, moze generowaé¢ dylematy w zakresie dobrania optymalnej $ciezki diagnostycznej i tera-
peutycznej u pacjentow w okresie noworodkowym [1]. Przedstawiony przypadek kliniczny prezentuje schemat post¢powania,
uwzgledniajacy wspotprace specjalistow w zakresie roznych dziedzin medycyny.
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ABSTRACT

The Poland syndrome, also described as the Poland anomaly, is a congenital syndrome of various anatomical malformations.
Its etiopathogenesis is associated with multiple mutations and disorders in the development of the subclavian artery at various
stages of the embryogenesis [1, 2, 3, 4]. An integral, crucial element of the Poland syndrome is a hypoplasia or aplasia of the
pectoralis major muscle [3]. Other, mostly ipsilateral, so affecting the same half of the body, anatomical aberrations of the chest
and the upper limb, are also observed [5]. The relatively low incidence of this syndrome, oscillating around 1:30,000 births, may
create a dilemma when choosing the optimal diagnostic and therapeutic path in the neonatal period [1]. The clinical case presented
aims to clarify certain patterns of conduct, taking into account the cooperation between specialists in various branches of medicine.
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WSTEP

Zespot Polanda jest rzadkim wrodzonym zespotem
anatomicznych wad rozwojowych wystepujacych
z czgstoscig okoto 1:30 000 urodzen [1]. Integralng
jego czescig jest niedorozwoj struktur miesniowych
klatki piersiowej; w kazdym przypadku opisuje si¢
anomalie w zakresie mig$nia piersiowego wiekszego.
Nierzadko u pacjentéw stwierdza si¢ takze niepra-
widlowosci w budowie konczyny gornej i patologie
w zakresie narzadow wewnetrznych [1, 4].

OPIS PRZYPADKU

Informacje ogolne

Prezentowany przez nas opis przypadku dotyczy
noworodka pici meskiej urodzonego sitami natury,
w 38+6/7 hbd tygodniu cigzy z masg 3320 g (64 cen-
tyl), ocenionego odpowiednio po 1/3/5/10 minucie
na 5/7/7/8 pkt wg skali Apgar. Noworodek urodzony
w stanie $rednim, z normokardig, pojedynczymi odde-
chami, wiotki, z sinica, mato reaktywny. Umieszczony

na stanowisku noworodkowym, wymagat stabilizacji
okresu adaptacji; stymulacji receptorow skornych, od-
sluzowania, rozpr¢zenia ptuc za pomoca resuscytatora
21% tlenem, przez 1 min wentylacji max 30% tlenem,
monitorowania parametréw zyciowych. W kolejnych
minutach nastgpowala stabilizacja stanu ogdlnego.
W gazometrii pgpowinowej pH 7,07; pCO2 46,9;
pO2 20,5; BE -16,5; Lac 13,9. Noworodek w trakcie
hospitalizacji wymagat obserwacji z monitorowa-
niem parametréw zyciowych rozwazano mozliwos¢
zastosowania hipotermii terapeutycznej. W kontrolnej
gazometrii znaczna poprawa parametroOw niedotle-
nienia - pH 7,312; pCO2 31,2; pO2 47,7; BE -10,5;
Lac13,1; noworodek nie zostat zakwalifikowany do
procedury hipotermii terapeutycznej. W badaniu fi-
zykalnym uwage zwrocila znaczna asymetria klatki
piersiowej; zmniejszony wymiar przednio — tylny po
stronie prawej. Dodatkowo, obnizenie potozenia sutka
prawego o 1,5 centymetra w stosunku do strony lewej
1 zapadanie si¢ klatki piersiowej podczas oddychania
w obszarze linii sSrodkowo—obojczykowej prawe;j
(fot. 1, 2).
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Fot. 1, 2. Fotografie odpowiednio w 4 tygodniu oraz

5 miesigcu zycia. W badaniu fizykalnym znaczna
asymetria klatki piersiowej wraz z obnizeniem
potozenia sutka prawego o 1,5 centymetra w stosunku
do strony lewej i zapadniecie klatki piersiowej

w obszarze linii Srodkowo—obojczykowej prawej.

Postepowanie diagnostyczne

Diagnostyke rozpoczg¢to od badania ultrasonogra-
ficznego mieéni klatki piersiowe;j.

W literaturze nie widnieja jednoznaczne kryteria
rozpoznania zespotu Polanda [3]. Wyniki badania
USG korelowaty jednak z typowym obrazem klinicz-
nym tego schorzenia, co pozwolito na postawienie
rozpoznania. Potwierdzono aplazje¢ badz znacznego
stopnia hipoplazje migénia piersiowego wigkszego
prawego. Wykonane zdjecie RTG klatki piersiowej
nie ujawnito zadnych nieprawidtowosci w zakresie
budowy anatomicznej struktur kostnych ani tkanki
ptuc. Uwidoczniono dwanascie par zeber, bez jakich-
kolwiek cech urazéw i ztaman (fot. 3).

Wdrozono u pacjenta postepowanie rehabilitacyjne
oraz zalecono wykonanie zdjecia rentgenowskiego
catego kregostupa po osiagnieciu kolejnych krokow
milowych w rozwoju ruchowym.

Dalsza diagnostyka dotyczyla uktadu krazenia.
Wskazuje si¢ bowiem na czgstsze niz w populacji
ogolnej wystepowanie w tej grupie pacjentow dek-
strokardii [1].

Oba izolowane stany sa w populacji bardzo rzad-
kie, dlatego prawostronne potozenie serca jest przez
niektorych klasyfikowane jako jedna z manifestacji
zespotu Polanda [1, 8].

Statystyki wskazuja, ze dekstrokardia wspotistnieje
raczej z lewostronnym niedorozwojem migsnia piersio-
wego wiekszego a nie hipoplazjg migénia piersiowego

prawego, ktora wystgpila u naszego pacjenta [8].
Te zalezno$¢ potwierdzito badanie USG klatki pier-
siowej, ktore wykluczyto jakiekolwiek anomalie po-
lozenia. Podobnie wykonane EKG oraz ECHO serca,
w ktérych nie wykryto zadnych nieprawidlowosci
w budowie ani funkcji narzadu.

W diagnostyce zespotu Polanda, w badaniu na-
rzadow jamy brzusznej, wazne jest zwrocenie uwagi
na obraz nerek. Nie prezentuje on u naszego pacjenta
zadnych patologii. Obie nerki potozone prawidtowo,
o odpowiedniej wielkos$ci, bez ztogow i cech zastoju
moczu. Niedorozwoj, agenezja nerek czy guzy w ob-
rebie tego narzadu nie nalezag moze do najbardziej
typowych cech zespotu, lecz wskazuje si¢ na pewng
korelacj¢ migdzy nimi [2, 4, 7, 9]. USG jamy brzusznej
pozwolito takze wykluczy¢ odwrdcenie trzewi; inng
ekstremalnie rzadkg anatomiczng wadg, ktora wedhug
niektérych zrodet, wystepuje u pacjentow z zespo-
lem Polanda statystycznie czesciej niz w populacji
ogolnej [4].

Po zakonczeniu procesu diagnostycznego, pacjen-
ta, w stanie ogdélnym dobrym, wypisano do domu
w 10. dobie zycia. Dodatkowe zalecenia dotyczyty
dalszej, specjalistycznej opieki ortopedycznej, konsul-
tacji chirurgicznej w Poradni Chirurgii Dziecigcej, jak
réwniez konsultacji rehabilitacyjnej oraz genetyczne;.

Zdecydowana wigkszo$¢ wad sktadajacych sie
na obraz kliniczny zespotu Polanda wynika naj-
prawdopodobniej z mutacji de novo, do ktérych do-
chodzi na réznych etapach embriogenezy [2]. Fakt
ten nie wyklucza jednak mozliwo$ci rodzinnego
wystepowania tego zespotu [3]. Wsrod 190 pacjen-
téw z zespotem Polanda, opisanych przez zespot
z Pediatrycznego Szpitala Gaslini w Genui w 2011 roku,
rodzinne wystapienie tego zespotu stwierdzono w 4,2%

Fot. 3. Zdjecie RTG klatki piersiowej z okresu
noworodkowego pacjenta z zespotem Polanda
niewykazujgce nieprawidiowosci w zakresie szkieletu
i narzadéw wewnetrznych.
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przypadkow[12]. Dalsza obserwacja naszego pacjenta
w poradni genetycznej wydaje si¢ by¢ zatem uzasad-
niona. Objawy wymieniane w zespole Polanda sg opi-
sywane réwniez w innych jednostkach chorobowych
takich jak zespot Kippel — Feil, Parry — Romberg,
ichtioza sprzgzona z chromosomem X czy choroba
Sprengla [2, 4]. Jednostronna hipoplazja migsnia pier-
siowego wigkszego wraz z deformacjami dotyczacymi
obu konczyn gérnych opisywana jest takze w 15%
przypadkow pacjentéw z zespotem Mdobiusa [4].

Interesujace jest pytanie kiedy i czy w kazdym
przypadku zespotu Polanda nalezy przeprowadzié¢
chirurgiczng korekcje wady. Na podstawie konsultacji
chirurgicznej wykonanej u naszego pacjenta, zalecono
w pierwszy latach zycia dziecka regularna, intensywna
fizjoterapie oraz szczeg6towe monitorowanie rozwoju
motoryki u dziecka. Jednoczes$nie poinformowano
rodzicéw o mozliwosci chirurgicznej korekcji wady
klatki piersiowej w dalszym terminie najwczesniej
po zakonczeniu okresu wzrastania dziecka. Decyzje
0 operacji polegajacej na wszczepieniu implantu mig-
$niowego podejmuje sig¢, kierujac si¢ przede wszystkim
wskazaniami kosmetycznymi (fot. 4).

Obecnie, pigcioletni pacjent rozwija si¢ prawi-
dtowo, pozostaje pod statg opieka fizjoterapeutow.
Monitorowana jest przede wszystkim postawa dziecka,
bowiem brak migénia piersiowego skutkuje wickszym
zaangazowaniem innych jednostek miesniowych, co
w efekcie zwigksza ryzyko wystapienia u pacjenta
patologicznych skrzywien krggostupa (fot. 5).

OMOWIENIE

Na podstawie dostepnych danych przypadek nasze-
g0 pacjenta prezentuje stosunkowo tagodny fenotyp
zespotu Polanda, w ktorym wady w budowie anato-
micznej ograniczajg si¢ jedynie do hipoplazji migénia
piersiowego wigkszego [1]. Dysfunkcja migsnia po
stronie prawej jest typowa dla ptci meskiej, u ktorej
sam zespot wystepuje czgsciej anizeli wérod pacjentdw
plci zenskiej [1, 4, 6]. Nie istnieje jednolita klasyfikacja
wyodrebniajaca podtypy zespotu [1, 2, 7].

Wiadomo jednak, iz manifestacje kliniczne u po-
szczegolnych pacjentow cechuja si¢ duzym polimorfi-
zmem [1, 2, 6]. Réznorodno$¢ ta widoczna jest przede
wszystkim w zakresie budowy klatki piersiowej oraz
konczyny gornej [7]. Anomalie dotyczy¢ moga migdzy
innymi sgsiedniego migsnia piersiowego mniejszego [4].
Manifestuja si¢ takze w nieprawidlowym potozeniu
lub braku sutka, hipoplazji piersi, agenezji badz hipo-
plazji zeber oraz zaburzeniach budowy mostka [1, 2].
Klatka piersiowa moze przyjmowac cechy klatki lejkowa-
tej lub kurzej (pectus axcavatum, pectus carinatum) [1].
Rozpoznanie zespolu nie zawsze jest oczywiste.
W diagnostyce roéznicowej, zaleznie od przypadku,
uwzglednia si¢ asymetrie klatki piersiowej wynikajaca
ze znacznej skoliozy piersiowego odcinka kregostupa,
anomalii w budowie elementow kostnych; zeber, most-
ka czy stanu po przebytym urazie. Rozwaza si¢ takze
izolowany niedorozwo6j samego gruczotu piersiowego

Fot. 4. Klatka piersiowa pacjenta w 5. roku zycia;
prawostronna hipoplazja mie$nia piersiowego
prawego wraz z obnizeniem sutka prawego.

Fot. 5. Pacjent stojacy tytem; widoczna niewielka
asymetria w utozeniu topatek.

lub jednostronne wrodzone i nabyte wady przepo-
ny. Innymi stanami prowadzacymi do atrofii tkanek
migkkich tej okolicy moze by¢ twardzina ukladowa
1 ograniczona skory, jak rowniez lipoatrofia [3].
Zdarza sig, iz nieprawidtowosci w obrebie klatki
piersiowej sg na tyle zaawansowane, ze doprowadzaja
do uposledzenia czynnosci oddechowej. Opisywane sg
przypadki samoistnej odmy optucnowe;j, ktore sg efek-
tem zaburzen w rozwoju tkanki pluc i optucnej [11].
Obserwowane w okresie adaptacyjnym u naszego
pacjenta zaburzenia oddychania z podwyzszonymi

58 www.neomedica.waw.pl

POSTEPY NEONATOLOGII ® NR 3 (30) 2024
www.neonatologia.edu.pl



parametrami niedotlenienia w badaniu gazometrycz-
nym, ich szybka normalizacja wskazuje raczej na
okotoporodowe niedotlenienie, wynikajace prawdo-
podobnie z przedtuzajgcego si¢ porodu, a nie z wady
anatomicznej klatki piersiowej noworodka.

Czgsta manifestacja zespotu Polanda sg wady ana-
tomiczne w zakresie konczyny gornej [3]. Obserwuje
sie skrocenie konczyny, wady budowy palcow reki,
wlgcznie z ektrodaktylia, wielorakimi odmianami syn-
daktylii i brachydaktylii, rzadziej synostozy w obregbie
dystalnych oraz proksymalnych potgczen promienio-
wo—tokciowych czy wrodzone wysokie ustawienie
topatki [1, 7]. W analizowanym przypadku, na pod-
stawie diagnostyki obrazowej oraz konsultacji specja-
listycznych, nie stwierdzono u dziecka dodatkowych
wad anatomicznych czy zaburzen funkcjonowania
narzagdow wewnetrznych.

U dorostych pacjentow z zespotem Polanda w pod-
jeciu decyzji o poddaniu si¢ korekcji chirurgicznej,
rozstrzygajace znaczenie majg kwestie estetyczne.
Wady anatomiczne wystepujace w tym zespole bardzo
rzadko bowiem uposledzajg codzienng aktywnos$é
fizyczng pacjenta [3, 4]. W przypadku pacjentow neo-
natologicznych nalezy jednak w kazdym przypadku
zaplanowa¢ indywidualng opieke wielospecjalistyczna,
uwzgledniajacg rodzaj anomalii oraz stan kliniczny
dziecka [1]. Wskazania dotyczace metod oraz cza-
su ewentualnego leczenia chirurgicznego zaleza od
wydolnosci oddechowej pacjenta, w izolowanym
niedorozwoju migsnia piersiowego wickszego czy
agenezji pojedynczych zeber, przy braku niepoko-
jacych objawow nie zaleca si¢ wczesnej interwencji
[1, 3, 10]. Dostepne metody korekcji wady, takie jak
wszczepienie implantéw czy platdw skorno—migsnio-
wych sg zalecane po zakonczeniu okresu wzrastania
dziecka [1, 10]. W przypadku innych towarzyszacych
deformacji klatki piersiowej, szczegodlnie u pacjentow
pediatrycznych, ze wzgledu na elastyczno$¢ chrzest-
nych przyczepdw oraz podatnosé zeber, czesto sigga
si¢ po metody zachowawcze. Urzadzenia typu ,,vacuum
bell” w leczeniu klatki lejkowatej czy dynamicz-
ne systemy kompresyjne w przypadku klatki kurzej
wydajg si¢ by¢ w wielu przypadkach skutecznymi
rozwigzaniami [1, 3].

Niektore nieprawidlowosci zwigzane z omawia-
nym zespotem pozostaja niemozliwe do wykrycia
w dziecinstwie, dotycza bowiem pdzniejszych okresow
zycia. Znana jest zalezno$¢ miedzy wystgpowaniem
wad 1 zespotow genetycznych a zwigkszong czgsto-
tliwosécig nowotworzenia. Jednoznaczna korelacja
w przypadku zespotu Polanda nie zostata jasno okre-
$lona, jednak w populacji tych pacjentow statystycznie
czesciej obserwuje sie rozwdj biataczek, chtoniakow
oraz nowotwordéw glowy, szyi, piersi czy ptuc [2, 9].
Zwiazek wystapienia raka piersi z zespotem Polanda
opisano w ponad 20 przypadkach klinicznych. Co
warte podkreslenia, u kazdego z tych pacjentow proces
nowotworowy obejmuje gruczot po stronie hipopla-
stycznego migsnia piersiowego wigkszego i nie w petni
rozwinigtego sutka [13].

PODSUMOWANIE

Roézne manifestacje kliniczne zespotu Polanda
wymagaja zapewnienia kazdemu pacjentowi wielo-
kierunkowej opieki medycznej [3]. Pozostaje pytanie
czy w kazdym przypadku podejrzenia tego zespotu
nalezy wykonac tak szerokg i r6znorodng diagnostyke.
Nasz pacjent urodzit si¢ w osrodku III stopnia re-
ferencyjnos$ci, w ktorym takie postepowanie byto
mozliwe. Przeprowadzona przez nas diagnostyka jest
zgodna z wytycznymi opublikowanymi w 2020 roku
w Orphanet Journal of Rare Diseases, dotyczacy-
mi diagnozowania i leczenia pacjentéw z zespotem
Polanda. Przedstawione postepowanie pozwala wykry¢
wady anatomiczne uktadu migsniowo—szkieletowego
oraz zaburzenia w obrebie narzagdow wewnetrznych,
ktore moga znaczaco utrudniaé¢ rozwoj i codzienne
funkcjonowanie dotknietych chorobg 0sob [3].

Wykorzystujac analizowany przypadek, podkresla-
my takze konieczno$¢ pozostawania pacjentéw neona-
tologicznych pod stata kontrola specjalistow z zakresu
wielu dziedzin medycyny, w tym ortopedii, chirurgii
dziecigcej i fizjoterapii, bo tylko taka wspotpraca de-
cyduje o skutecznym postgpowaniu terapeutycznym.
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