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Polanddv syndrom (PS) je vzacna vrozend anomdlie doprovazena jednostrannou absenci musculus pectoralis maior s ipsilateraini

deformitou hrudni stény a horni koncetiny. Kombinace PS a dextrokardie je velmi neobvykla, dodnes bylo publikovano pouze
20 pripad. Pokud je koexistence dextrokardie u PS pfitomna, je témér vzdy spojena s levostrannymi deformitami hrudniku. Prezen-
tujeme devitimési¢niho kojence s levostrannym PS v kombinaci s izolovanou dextrokardii a ¢aste¢nou agenezi 3. a 4. Zebra vlevo.
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Dextrocardia in a child with left-sided poland syndrome

Poland syndrome (PS) isarare congenital anomaly accompanied by the unilateral absence of the pectoralis major,and the ipsilateral chest-
walland upper-limb deformity. The combination of PS and dextrocardiais very uncommon, only 20 cases having been published until now.
If coexistence of dextrocardia in PSis present, it is almost always associated with left chest deformities. We present a nine-month-
old infant with left-sided PS associated with isolated dextrocardia and partial agenesis of the 3™ and 4™ left ribs.
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Uvod

Polandlv syndrom je vzdcnd vrozend ano-
maélie, kterou poprvé popsal Sir Alfred Poland
vroce 1841 (1). Charakterizovan je jednostran-
nou agenezi prsnich svald a ipsilaterdini hy-
poplazif prsni zlazy a ¢aste¢nou agenezi nebo
hypoplazii Zeber a brachysyndaktylif. Ackoli
vétsina piipadl PS je sporadickd, nékteff autofi
uvadéji pripady s autozomalné dominant-
ni nebo multifaktoridIni dédi¢nosti. Pfesna
etiologie PS neni dodnes znama. Diskutuji se
genetické faktory, teratogennf a toxické ucinky
(napf. kourenf rodicud), ale zejména nedosta-
tecné prokrvenf vyvijejicich se prsnich svald
a zebernich chrupavek anomalné vyvinutou
podklickovou tepnou béhem raného em-
bryondiniho zivota (2). Podle rliznych autord

je vyskyt PS geograficky variabilni od 1:20000
az 1: 50000 zivé narozenych déti (3). Je castéjsi
u muzl s pomérem k zendm 3 : 1 a obvykle
postihuje pravou stranu hrudniku (67-75 %).

Koexistence dextrokardie a PS je publiko-
véna jen zfidka, ale pokud je pfitomna, je témér
vzdy spojena s levostrannymi deformitami hrud-
niku. V literature bylo hldseno pouze 20 takovych
pfipadd. Izolovana dextrokardie je témér vzdy
spojena s levostrannym PS a ¢aste¢nou agenezf
Zeber. Pficina dextrokardie u PS neni dostatec-
né objasnéna (4, 5, 6). Hypoteticky je dextro-
kardie zplsobena posunem srdce do pravého
hemithoraxu v dUsledku ztraty objemu levé
deformované strany hrudnf stény a naznacuje,
7e kombinace PS a dextrokardie nemusf byt
ndhodna.

Popis klinického pripadu
Devitimési¢ni holcicka z 2. fyziologické
gravidity, s nekomplikovanym perinatalnim
obdobim, byla od novorozeneckého obdobf
sledovédna détskym chirurgem pro deformitu
Obr. 1. Devitimésicni pacientka s asymetrii levé-

ho hemitoraxu (zfetelnd hypoplazie svald na levé
strané hrudniku)
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levého hemitoraxu (Obr. 1, 2). Skiagram hrudniku
prokazal oboustranné 12 zeber a normalni trans-
parenci plic. Prosty snimek hrudniku vleze v pUl
roce véku prokdazal zfetelngjsi hypoplazii svall
na levé strané hrudniku, parcidlni agenezilll. a IV.
zebra vlevo a dextrokardii (Obr. 3). Dité mélo od
¢asného kojeneckého veku zajisténou rehabili-
ta¢ni péci, deformita hrudniku vedla k asymetrii
drzeni téla i koncetin, anatomie a funkce vech
koncetin ale byla normalni. P¥i echokardiogra-
fickém vysetfeni byla potvrzena izolovand dex-
tropozice srdce a pro nové zachycenou dysfonii
ainspira¢ni dechové fenomény pfi vétsi fyzické
aktivité byla holcicka odesldna k pneumologic-
kému vysetfeni. P¥i klinickém vysetfeni mélo
dité normdlnf saturaci a dechovou frekvenci,
nebyl patrny stridor ani jiné distan¢ni decho-
vé fenomény a auskultacni nalez na plicich byl
normalni. Pfi placi byla patrnd mirna retrakce
mékkych tkdnf v okolf sternokostélniho spojent
4. zebra vlevo a levé pektordini svaly se zdaly
byt hypoplastické. Pro podezfeni na Polanddv
syndrom a k vyloucent jiné intratorakalnf pato-
logie vedoucf k dextrokardii bylo provedeno CT
vysetfeni hrudniku, které potvrdilo ¢astecnou
agenezi 3.a 4. levého zebra, aplasii m. pectoralis
minor a hypoplazii m. pectoralis maior, chybénf
levé mammily, hypoplazii levé prsni ZIdzy a re-
dukci tukové tkané levé ventralni ¢asti hrudniku
(Obr. 4,5,6,7,8).

Divenka zUstava v dispenzarni péci neurolo-
ga, pneumologa, ortopeda a plastického chirur-
ga, rekonstrukenf chirurgicky vykon je planovan
az na obdobf puberty.

Rozmanitost kazuistickych pfipadl vybizi
k otdzce, zda je PS jen jednou entitou nebo sku-
pinou samostatnych subentit sdilejicich pouze
jeden fenotyp vlastnosti, jmenovité nedostatec-
ného vyvoje prsnich svald (4, 5, 8)?

Dextrokardie je soucasti levostranného
Polandova syndromu s parcidlni agenezi dvou
nebo vice Zeber. Zda se, ze dostupna data potvr-
zujf hypotézu, ze dextrokardie pochdzi z mecha-
nického nitrodélozniho posunu zdravého srdce
smérem k pravé strané z divodu nedostate¢né
ochrany hrudniho kose proti vnéjsim tlaklim. K po-
tvrzen( této hypotézy jsou zapotrebi dalsf studie.
Kombinace PS a dextrokardie je velmi neobvykl3,
dodnes bylo publikovédno pouze 20 pfipadl (4,
10). Ve vsech z nich se projevy PS vyskytly na levé
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Prosty snimek hrudniku vleZe ve 14 dnech
veku. Asymetrie mékkych cdsti stény hrudni, na
levé strané hrudniku jsou mekké cdsti zretelné uZsi.
Parcidlni ageneze lll. a IV. Zebra vlevo. Dextrokardie

Prosty snimek hrudniku vleZe v pdl roce
veku. Zretelnéjsi hypoplazie svalti na levé strané
hrudniku, parcidlni ageneze lll. a IV. Zebra vievo.
Dextrokardie

CT hrudniku, nativné. Dextrokardie, mensi le-
vd polovina hrudniku, hypoplazie svald na levé strané
hrudniku a parcidlniageneze prednicdstilll. a lV. Zebra
vlevo. Normdini prsni Zldza vpravo (Sipka)

strané hrudniku, i kdyz se PS vyskytuje dominantné

vpravo. Dextrokardie je skoro vzdy doprovézena
hypoplazii nebo parcidlni agenezi Zeber. Parcialni
ageneze zeber (PAZ) je definovéna jako nedokon-
¢ené spojeni predniho oblouku, pficemz Zebro
kon¢if bez spojeni s hrudni kosti. Hypoplazii (HZ)
je anomalie Zebra (tenciho nebo deformovaného),

CT hrudniku, nativné. Je zachycena hy-
poplastickd prsni Zldza vlevo (Sipka) s vtaZenim
ahypoplazii mékkych cdstina levé strané hrudniku

které je normalné skloubeno s hrudnf kosti. Torre
a spolupracovnici v multicentrické studii v letech
2003-2008 retrospektivné analyzovali 122 pacientt
s PS. 57 % z nich, bylo diagnostikovdano béhem
prvniho roku zivota. 30 (60 %) z 50 pacientd s le-
vostrannym PS mélo normdlini zebra a 20 (40 %)
mélo vady Zeber: 3 (6 %) s HZ a 17 (34 %) s PAZ.
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Statisticka analyza ukézala, Ze levostranny PS byl
silné spojen s PAZ (p = 0,009). Dextrokardie byla po-
zorovana u 14 (11,5 %) pacientd. Univariacnf analyza
ukdzala, Ze levostranny PS byl silné spojen s izolova-
nou dextrokardif (p = 0,00001). Vsech 14 pacient(
s dextrokardif mélo levostranny Polanddv syn-
drom s PAZ. Vzhledem k poctu pfipadd PAZ, méli
viichni pacienti s dextrokardii PAZ 2 a vice Zeber,
pricemz Castgji postihovali druhé, tretf a Ctvrté
Zebro, zatimco PAZ jednoho Zebra nebyla nikdy
spojena s dextrokardif. Na druhé strané se u vsech
pacient( s parcialni agenezi 2 a vice zeber vyskytla
dextrokardie. Studie potvrdila, Ze levostranny PS
mUze byt spojeny s dextrokardii, ale ¢astéji nez
bylo potvrzeno dfive. Pokud je parcidlni ageneze
Zeber pfftomna na vice neZ u dvou z nich, je dex-
trokardie taktka konstantni soucasti levostranného
Polandova syndromu.

U naseho pacienta byl levostranny Polandlv
syndrom rovnéz diagnostikovan do konce koje-
neckého véku. Byla popsana parcidlni ageneze
predni ¢astilll. a IV. Zebra, hypoplazie hlavnich prs-

nich svall, hypoplazie levé prsni zldzy s vtazenim
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CT hrudniku, 3D rekonstrukce korondlné,
parcidini ageneze lll. a IV. Zebra vlevo

Kombinace PS a dextrokardie je velmi

neobvykld, publikovdno bylo doposud
20 pfipadd.

Izolovana dextrokardie je téméf vzdy spoje-
na s levostrannym PS a ¢aste¢nou agenezi

nejméné dvou Zeber.
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