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Complejo malformativo de Poland.
Experiencia y seguimiento a largo plazo

Dr. Ignacio Trigos Micold*

RESUMEN

La agenesia o hipoplasia del pectoral mayor, en unién con
otras malformaciones toracicas que incluyen la glandula
mamaria y el miembro superior, se conoce como sindrome de
Poland. La experiencia de 49 casos y la revisiéon del tema sir-
ven para dar las bases tendientes a denominar a esta altera-
cién como complejo malformativo. La experiencia con los ca-
sos y el seguimiento de algunos de ellos por mas de 20 aiios,
ayuda a valorar las malformaciones asociadas, revalorar su
tratamiento y plantear conclusiones.

Palabras clave: Complejo malformativo de Poland, malforma-
ciones asociadas, tratamiento, seguimiento.

INTRODUCCION

La agenesia del fasciculo inferior del pectoral mayor
con atrofia del tejido mamario y del complejo areola
pez6n asociada a malformaciones variables de la pa-
rrilla costal y del miembro superior ipsilateral se co-
noce internacionalmente como sindrome de Poland,
cuyo nombre, hablando de manera estricta, debe ser
el de “Complejo Malformativo de Poland” si se consi-
dera que este eponimo se acepté internacionalmente
desde que en 1962 fue propuesto por Clarckson,! en
honor a Alfred Poland, quien en 1841 describi6 por
primera vez esta alteracién.?

Si se considera que los defectos congénitos son alte-
raciones estructurales que estan presentes al momen-
to del nacimiento, y que hasta la fecha ha predomina-
do una anarquia en su denominacién y clasificacion, se
podria entender la denominacién de sindrome, pero a
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SUMMARY

Agenesis or hypoplasia of the pectoralis major muscle, in combi-
nation with other thoracic malformations that include the mam-
mary gland and the upper limb, is known as Poland’s syndrome.
Experience in 49 cases and the review of the topic provide the
bases to designate this alteration as malformative complex. Expe-
rience with the cases and the follow-up of some of them for more
than 20 years, helps value the associated malformations, to re-
evaluate their treatment and to outline conclusions.

Key words: Poland’s malformative complex, associated malformations,
treatment, follow-up.

la luz de los conocimientos actuales y de acuerdo con
Smith,? y Trigos,*% esta malformacién congénita se
debe denominar como “Complejo Malformativo de
Poland” (Figura 1).

En la bibliografia al alcance, en 20 afnos sélo se en-
cuentran reportados 133 casos,”?® y en 1981, reporta-
mos 35 casos de esta alteracion, aunque sumandonos
en ese entonces al error de su denominacién, como
sindrome.?® En la actualidad han aumentado los re-
portes de esta alteracion.

En la literatura nacional, ademas de nuestro re-
porte, s6lo hay tres reportes,?-*2 no obstante que se
reconoce muy bien esta malformacion congénita y se
encuentra con mas de lo que se reporta. Los articu-
los publicados en los tltimos anos en relacién al
Poland, se han enfocado primordialmente al reporte
de defectos congénitos asociados que se encuentran,
y al complemento del estudio de los casos aplicando
tecnologia de imagen moderna y actualizada.?!

Este trabajo tiene como objetivo revisar los concep-
tos sobre el tema y mostrar la experiencia y segui-
miento a largo plazo de algunos pacientes.
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PACIENTES

Comprende 49 sujetos portadores del complejo mal-
formativo de Poland completo, 31 hombres y 18 muje-
res. 35 de ellos reportados previamente,? algunos con
un seguimiento de mas de 20 anos, ademas de 14 ca-
sos nuevos. 32 casos con afectacion del lado derecho y
17 del izquierdo, con defectos congénitos asociados en
17 casos: Mobius en cuatro, fimosis en tres, escoliosis
toracica en tres, paladar hendido en dos, polidactilia,
agenesia tendinosa, pectus excavatum, aniquia y age-
nesia de la mano, en un caso cada uno (Cuadro I).

Cuadro I. Complejo malformativo de Poland.

49 Casos. 17 Malformaciones asociadas. (34.9%)

Mobius

Fimosis

Escoliosis

Paladar hendido
Polidactilia
Agenesia tendinosa
Pectus excavatum
Aniquia

Agenesia de mano

PR RPERPRRPNDWWN

Cuadro Il. Complejo malformativo de Poland

49 casos.
Hipoplasia del miembro superior 49
Braquidactilia 44
Sindactilia 42
Dermatoglifos alterados 24
Agenesia de dedos 3
Agenesia total de mano 1
Polidactilia 1
Aniquia 1
Agenesia de tenddn extensor 1

Cuadro Ill. Complejo malformativo de Poland

49 casos.
Ausencia de pectoral mayor 47
Atrofia del complejo areolamamilar 44
Hipoplasia mamaria 37
Vello axilar deformado 29
Parrilla costal alterada 14
Hipoplasia pectoral 2
Pectus excavatum 1
Hipoplasia del oméplato 1

Cir Plast 2001;11(2):76-83

Figura 1. Paciente con complejo malformativo de Poland. Ectrosindactilia
ya tratada. Este nombre se debe usar, ya que las alteraciones provienen
de una misma metamera.

Figura 2A.

Figura 2B.

Figura 2. Ectrosindactilia de un complejo malformativo de Poland. A)
Plan preoperatorio. B) Postoperatorio inmediato.
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Figura 3A.

Figura 3B.

Dentro de las deformidades del miembro toracico
se encontro en todos los casos hipoplasia desde el
hombro, brazo, antebrazo y mano del lado afectado.

Figura 3C.

Figura 3. A y B. Alteraciones toracicas de una misma paciente en dife-
rentes etapas evolutivas. C) Resultado final con plastia de pared
toracica y reconstruccion mamaria simultanea con implante liso de pe-
quefio volumen.

Las alteraciones mas frecuentes en la mano consis-
tieron en braquidactilia en 44 casos, agenesia de los
dedos en tres casos, agenesia total de la mano en
uno y ausencia de tendones extensores en uno.
Sindactilia de grados variables en 42 casos: de un
espacio interdigital en 15, (el segundo espacio fue
el mas afectado, seguido por el tercero) de dos espa-
cios interdigitales en 17, de tres espacios en siete, y
fusién de toda la mano con sindactilia de los cuatro
espacios interdigitales en tres; (Figuras 2-A y B)
ademas, dermatoglifos alterados en 24 pacientes,
con trirradios y pliegues palmares distorsionados
(Cuadro II).

Las deformidades toracicas evidenciaron ausencia
del pectoral mayor de grado variable, en 47 casos, e
hipoplasia del fasciculo inferior (esterno-costal) del
mausculo, en dos. La parrilla costal estaba alterada en
14 casos, con aplasia e hipoplasia cartilaginosa. En un
caso se encontré Pectus excavatum verdadero y en
otro atrofia y/o hipoplasia del oméplato. El vello
axilar fuera de su lugar se detect6 en 29 casos, con
desaparicion del pliegue axilar. Ausencia del tejido
mamario, con independencia del sexo, se observé en
37 casos, y complejo aréola pezoén atréfico, en 44 casos
(Cuadro III).

Todas las alteraciones fenotipicas se detectaron
desde el nacimiento, pero de acuerdo al crecimiento
y desarrollo de los pacientes, las deformidades
toracicas se fueron haciendo méas evidentes, espe-
cialmente la asimetria mamaria en las mujeres (Fi-
guras 3-A, By C).
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Figura 4A.

TRATAMIENTOS

Para aumentar la capacidad funcional de las manos
afectadas, el principal enfoque fue la correccién de la
sindactilia, con separacién y profundizacién de los espa-
cios alterados. La imagen que se obtuvo, ademaés de se-
parar los dedos, pretendié mejorar el aspecto de la ectro
o braquidactilia. Los resultados fueron aceptablemente
buenos. La edad en la que se llevo a cabo este tratamien-
to fue antes de la edad escolar, siguiendo los pardmetros
aceptados universalmente (Figuras 1, 2, y 3-A).

El tratamiento en el area toracica se enfocé pri-
mordialmente en la correccién de la malformacién
mamaria en las mujeres. Sé6lo en un caso se realizé
plastia de los arcos costales para corregir la malfor-
macién esquelética en su porcién cartilaginosa y des-
pués, en el mismo caso, se efectud la rotacién de un
colgajo muscular pediculado del dorsal ancho para re-
construir la mama, ademas de la aplicacién de un im-
plante de gel de silicon submuscular (Figura 3-C).

Cir Plast 2001;11(2):76-83

Figura 4B.

Figura 4C.

Figura 4D.

Figura 4. A) Complejo malformativo de Poland. B) Misma paciente 21
afios después. C) Expansor rectangular liso con valvula remota. D) Re-
sultado final con la colocacion de implante mamario liso.
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Figura 5A.

Figura 5B.

L d

Figura 5C.

Figura 5. A) Complejo malformativo de Poland. B) Colocacién de
expansor tisular en proceso de infiltracién. C) Resultado de recons-
truccién con prétesis texturizada de silicén después de la expansion
definitiva.

De los 18 casos de mujeres, 14 se reconstruyeron
con diversas plastias mamarias, dada la edad de las
pacientes. La variedad de tratamientos efectuados en
el area toracica y mamaria de las pacientes, ademés
del caso de plastia esquelética, fue la transposicién
del miuisculo dorsal del mismo lado rotado a la pared
toracica anterior sin desinsertarlo de su unién dsea
original, colocando implantes mamarios de gel de
silicon lisos en cinco pacientes (como se trataron an-
tes de 1985, la seleccion de los implantes era la tinica
opcién disponible en esa época). En la actualidad se
deben tratar con implantes texturizados y si es posi-
ble, de tipo anatémico.

De las 14 mamas reconstruidas, en cinco se utiliza-
ron colgajos musculares; en tres se colocaron implan-
tes directos de tipo texturizado y en seis se insertaron
expansores tisulares; en los tres primeros fueron rec-
tangulares lisos de base firme, de 600 mL de capaci-
dad, con valvula remota (Figuras 4-A, B, Cy D). En
tres, (los més recientes) se colocaron expansores tipo
anatémico texturizados, con valvula integrada, de la
misma capacidad (Figuras 5- A, B, Cy D). Después de
la expansién, se colocaron los implantes definitivos,
de los que dos fueron lisos y cuatro texturizados re-
dondos.

El comportamiento de los implantes a largo plazo
mostré que de las siete pacientes con implantes li-
sos, seis desarrollaron contractura capsular, por lo
que en el transcurso de varios afos, se han cambia-
do los implantes colocados originalmente por im-
plantes texturizados de mayor tamano. La evolucién
de los implantes texturizados muestra una menor
frecuencia de contractura capsular secundaria (un
caso). En forma simultanea se realizé la adecuacién
del complejo aréola pezén para hacerlo de mayor ta-
marnio en las mamas afectadas, utilizando injertos li-
bres de piel de la aréola contralateral en un caso, y
del pliegue crural en el resto. La mama contralateral
se manejé en nueve casos, con mastopexia y reduc-
cién moderada para corregir las asimetrias. En un
caso con alteracién minima, sélo se hizo reduccién y
pexia contralateral.

Tres pacientes se han embarazado; el comporta-
miento mamario ha sido satisfactorio con los cambios
que se producen, haciendo més aparente la asimetria
mamaria. La lactancia se efectué sélo en una pacien-
te, utilizando la mama sana a pesar de la cirugia an-
tes realizada. Dos pacientes con embarazo a término
requirieron plastias y pexias secundarias de las ma-
mas sanas (Figuras 6 - A, B, Cy D).

En pacientes del sexo masculino, s6lo se efectud
rotaciéon del masculo dorsal ancho en el térax en cua-
tro casos, con plastias minimas sobre el complejo
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Figura 6A.

Figura 6C.

Figura 6B.

Figura 6D.

Figura 6. A) Complejo malformativo de Poland. B) Reconstruccién mamaria con implante de silicén liso. C) Misma paciente con embarazo de ocho me-
ses. D) Resultado final postembarazo y mastopexia de la mama sana y sustitucion del implante liso por implante texturizado en la mama reconstruida.

areolo-mamilar. En el seguimiento a largo plazo el
musculo transpuesto, a pesar de haber producido un
beneficio inmediato en la reconstruccién volumétrica
de la pared anterior del térax, con el tiempo, (al cabo
de un ano de seguimiento) se manifesté atrofia mus-
cular del colgajo, con asimetria secundaria de la obte-
nida originalmente. Para mejorar este problema, se
colocé tardiamente en forma submuscular una placa
rectangular de silicon de 2 mm de espesor en un caso,
y el volumen que se consiguié fue satisfactorio y se ha
mantenido por cuatro anos.

DISCUSION

En embriologia se denomina “campo de desarrollo”
aquella porcién del embrién que reacciona en forma
coordinada y secuencial. Cuando este desarrollo se

afecta, se producen alteraciones estructurales en todo
su territorio de influencia, como un efecto en cascada,
produciendo un complejo malformativo. Cuando coin-
ciden dos o mas malformaciones provenientes del
mismo origen embrionario, como en el caso del Po-
land, se debe utilizar el término de complejo malfor-
mativo.?® Para considerar el término de “sindrome
polimalformativo”, tienen que coexistir diversas mal-
formaciones en areas distantes embriol6gicamente
hablando y no relacionadas entre si. En la patologia
descrita originalmente por Poland y con el conoci-
miento del desarrollo embrionario actual, estamos
obligados a clasificar y denominar a esta alteracién
como Complejo Malformativo de Poland.

La etiologia sigue siendo obscura, a pesar de re-
portes,® que en la actualidad relacionan algunos ca-
sos con factores hereditarios con transmisién de tipo
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Figura 7A.

Figura 7B.

Figura 7. A) Complejo malformativo de Poland. B) Resultado Postexpansion y reconstruccion con implante texturizado y mastopexia contralateral efectuada des-

pués de un embarazo.

dominante.3*% La teoria vascular por hipoplasia o
estenosis temporal de la arteria subclavia no se ha
podido demostrar, tanto anatémicamente como con
la aplicacién experimental; sin embargo, se debe
prestar atencion al trabajo publicado por St. Char-
les,?*%7 en 1996, que sugiere que en la asociacién con
Mobius es clara la secuencia embrionaria en cascada
consecutiva a la teoria de la disrupciéon temporal de
la subclavia. La teoria multifactorial sigue siendo la
mas légica y sustentable en la actualidad, por lo que
el consejo genético tiene que ser conservador y cau-
teloso.?®

La asociaciéon frecuente de este complejo malfor-
mativo con otras alteraciones es muy alta, de tal
manera que es indispensable efectuar una sistemati-
zacion en el estudio de cada caso y en su seguimien-
to, ya que algunas manifestaciones patolégicas tar-
dias se han reportado frecuentemente, como la
asociacion de leucemia,?®3 o la asociacién maés fre-
cuente con Moébius,?*%64 que particularmente se de-
beria clasificar y denominar como un verdadero sin-
drome polimalformativo.

Las medidas terapéuticas aplicadas para corregir
las alteraciones en la mano, no han sufrido modifica-
ciones substanciales en los altimos anos, pero la con-
sideracion de aplicar distraccién 6sea en casos de bra-
quidactilia se debe considerar como una opcién en la
actualidad. En el térax, la aplicacion de materiales
como mallas de marlex, mersilene o goretex, pueden
ser aplicables.?' La rotacién de colgajos musculares
del dorsal ancho, sigue siendo una opcién adecuada,
en particular en las mujeres, donde la reconstruccion
mamaria puede requerir de este procedimiento; sin

embargo, su utilizacién en el hombre se debe revalo-
rar, ya que la atrofia secundaria limita sus indicacio-
nes, salvo en los casos de varones en los que se decida
la utilizacién de algiin material sintético en la profun-
didad, donde el volumen y proteccién de cubierta se
consideren necesarios para prevenir su posible extru-
sién tardia.

La utilizacion de expansores tisulares para disten-
der la piel y permitir la colocacién protésica definitiva
en la reconstruccién mamaria del Poland, ha sido un
procedimiento que produce los mejores resultados; la
observacién a largo plazo asi lo ha demostrado, y son
particularmente ttiles los expansores disenados espe-
cificamente para la reconstruccién mamaria, ya que
son los que producen una neoformacién més adecua-
da del surco submamario y la retraccién capsular se-
cundaria es menos aparente que con las reconstruc-
ciones protésicas directas.

CONCLUSIONES

El complejo malformativo de Poland en la actuali-
dad es una entidad que se conoce muy bien y su
alta frecuencia de asociacién con otras malforma-
ciones o patologias se debe tener en mente y estu-
diar a fondo.

Existen alternativas en el tratamiento de las defor-
midades toracicas y mamarias que producen magnifi-
cos resultados, especialmente en los casos del sexo fe-
menino, donde los expansores tisulares y el desarrollo
tecnolégico de los implantes mamarios texturizados
con forma anatémica han contribuido considerable-
mente a que asi sea.
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