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RESUMEN

El sindrome de Poland se caracteriza por hipoplasia o aplasia del musculo pectoral mayor, con afectacion varia-
ble de la mama del hemitérax derecho en 75% de los casos y también de la parte distal de la extremidad superior
(sindactilia) ipsilateral. El sindrome tiene incidencia de 1/7,000 a 1/ 30,000 nacimientos, segln se incluyan sélo las
formas tipicas o también las menores e incompletas. Es mas frecuente en recién nacidos masculinos. Existen
pocos articulos sobre el sindrome de Poland asociados con la administracion de misoprostol durante el embara-
zo; la exposicion in Utero puede causar anormalidades en el feto atribuidas a disrupcién vascular, de aqui la im-
portancia de reportar este caso.
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ABSTRACT

The Poland syndrome is characterized by a hypoplasia or aplasia pectoralis major muscle, with variable involve-
ment of the breast right hemithorax, 75% of cases and also the distal part of the upper limb (syndactyly) ipsilater-
al. It is a syndrome with implications: 1/7,000 to 1/30,000 births, according to include only the typical forms or lower
and incomplete. It is more common in male newborns. There are few reports of Poland syndrome secondary to
the intake of misoprostol during pregnancy, exposure of this, in utero can cause abnormalities in the fetus attribut-
ed to vascular disruption, hence the importance of reporting this case given by the association.
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INTRODUCCION

En 1841, Poland describié una malformacion en
caja toracica que actualmente lleva su nombre. Se
caracteriza por hipoplasia y/o aplasia unilateral del
musculo pectoral mayor, afectacion variable de la
glandula mamaria, piel y también de la parte distal
de la extremidad superior, generalmente ipsilateral.*
Es mas frecuente en hombres que en mujeres, y el
hemitorax derecho se encuentra afectado en 75%
de los casos.? La incidencia registrada en la litera-
tura es: 1/7,000 a 1/30,000 nacimientos, segln se

* Servicio de Neonatologia. Hospital General de México (HGM).
** Servicio de Neumologia Pediatrica, HGM.

incluyan solo las formas tipicas o también las me-
nores e incompletas.?

Los musculos involucrados son: pectoral mayor,
pectoral menor, serrato, y oblicuo externo, siendo
el musculo pectoral mayor el mas comunmente
afectado.?

La piel en el area es hipoplasica con escaso te-
jido celular subcutaneo; las glandulas sudoriparas
apocrinas pueden estar ausentes, lo mismo que el
vello axilar. En cuanto a la glandula mamaria, es
frecuente encontrar hipoplasia o amastia junto con
la hipoplasia de la aréola mamaria y del pezén.3
En el hemitérax afectado se puede encontrar au-
sencia de las costillas o cartilagos costales ante-
riores, esternén y hemivértebras, la escapula pue-
de estar pequefia. En la mano del lado afectado
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se pueden encontrar grados variables de sindacti-
lia, asociada a braquidactilia e incluso oligodactilia,
pueden faltar las falanges medias en dedos o exis-
tir una soldadura de las falanges distales y media,
con acromicria global de la mano del lado afectado
y anormalidad del pulgar.#® En casos raros se pre-
sentan afectacién bilateral.® En casos severos,
esta malformacién musculoesquelética puede aso-
ciarse con hipoplasia pulmonar ipsilateral.* Otras
alteraciones asociadas son estrabismo, epican-
to, anomalias del oido externo y sindrome de
Mébius.! Dada la variabilidad en las alteraciones
Oseas, musculares, de piel y anexos, se le ha de-
nominado sindrome de Poland.”

El misoprostol es un andlogo sintético de la pros-
taglandina E1 aprobado, segun las entidades regula-
doras de medicamentos, para la prevenciony el tra-
tamiento de Ulceras gastricas asociadas con el uso
de antiinflamatorios no esteroideos, por su efecto an-
tisecretor de acidos gastricos.

Por ser una prostaglandina, ademas del efecto
mencionado, produce contraccion del masculo liso
uterino y separacion de las fibras de colageno exis-
tentes en el cuello uterino, por lo que se puede utili-
zar en obstetricia para preinducir el trabajo de parto.®
Debido a estos efectos, en los paises donde el abor-
to es ilegal, el misoprostol se emplea como abortivo.
La dosis usada empiricamente por las pacientes o re-
cetadas por farmaceutas, es usualmente dos table-
tas orales y dos vaginales.

La exposicién con misoprostol, durante el primer tri-
mestre del embarazo con finalidad abortiva sin éxito,
se asocio con las siguientes malformaciones: Sindro-
me de Mobius, defectos de la pared abdominal, artro-

Figura 1. Notese la excavacion del hemotorax derecho.
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griposis, defectos de las extremidades (como constric-
ciones en anillo, pie equino varo), hidrocefalia, holopro-
cencefalia, disfuncion de los pares craneales, extrofia
de vejiga, entre otros.??

El mecanismo etioldgico para explicar este tipo de
defecto, se lleva a cabo entre las semanas cuarta y
octava de gestacion.?

CASO CLINICO

Se trata de recién nacido de término, producto del
primer embarazo de madre de 21 afios de edad, pa-
dre de 21 afios, ambos sanos sin toxicomanias y sin
relacion consanguinea. Se refiere la administracion
de dos tabletas de misoprostol por via oral y otras
dos por via intravaginal en el segundo mes de gesta-
cion, con finalidades abortivas. Después del inciden-
te, control prenatal regular. Presentd cervicovaginitis
en el tercer trimestre del embarazo, por lo que recibidé
tratamiento local sin lograr la remision. Recibié acido
félico y fumarato ferroso.

Ingresa con trabajo de parto activo. Se obtiene pro-
ducto Unico vivo por via vaginal, con APGAR 7/9,
Capurro de 37.5 semanas de edad gestacional, peso
2,500 g, talla 48 cm, perimetro cefélico 35 cm, peri-
metro toracico 29 cm, perimetro abdominal 27 cm,
segmento superior 24 cm, longitud de pie 7 cm.

A la exploracion fisica, craneo normocéfalo, fon-
tanela anterior y posterior normotensas, sutura sa-
gital imbrincada, ojos simétricos, cejas simétricas
escasas, puente nasal normal, nariz normal, labios
delgados, cavidad oral y paladar integro, Gvula cen-
tral, es6fago permeable, retrognatia, pabellones au-
riculares con adecuada implantacién, conducto au-
ditivo externo permeable. Cuello simétrico, sin al-
teraciones. Torax asimétrico, excavado, a nivel su-
perior y medio del hemitérax derecho, pectoral
mayor hipoplasico, pezon palpable menor de 5 mm,
aréola punteada no levantada, retraccién evidente
a la inspiracion, claviculas simétricas, hemitdrax
izquierdo sin alteraciones (Figura 1), amplexiéon y
amplexacion disminuidas, vibraciones vocales pre-
sentes; percusion normal; se ausculta murmullo
vesicular normal; abdomen globoso a expensas de
paniculo adiposo, sin visceromegalias, cordén um-
bilical con dos arterias y una vena, genitales exter-
nos femeninos, ano permeable. Miembro toracico
derecho con implantacion baja del pulgar derecho.
Es ingresado en la Unidad de Cuidados Intensivos
Neonatales (UCIN), por dificultad respiratoria, ale-
teo nasal e importante retraccion xifoidea, requi-
riendo manejo en fase | de ventilacidn con fraccion
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Figura 2. Radiografia toracoabdominal en la que se observa
restriccion del pulmon derecho.

inspirada de oxigeno al 35% con saturaciones del
90-95%, radiografia toracoabdominal con restric-
cion del pulmén derecho y con hiperclaridad de
ambos campos pulmonares (Figura 2) sin desequili-
brio acidobase. El cuadro respiratorio remite a los
siete dias de vida.

Se realiz6 interconsulta con los Servicios de Ge-
nética, Neumologia Pediatrica y Cirugia Plastica. Se
decidié por conducta conservadora y seguimiento en
la Consulta Externa. El Servicio de Genética no soli-
cité toma de cariotipo por haber relacién teratogénica
con el misoprostol. El recién nacido fue egresado a
su domicilio.

Se realiz6 tomografia computada de térax y abdo-
men en fase simple, contrastada, y con reconstrucio-
nes 3D observandose: Agenesia de pectoral mayor,
hipoplasia de primera costilla derecha, fusiones cos-
tales derechas (hipoplasia del primer arco costal de-
recho y fusion del segundo con tercer arco, asi como
del cuarto y quinto arco costal, el resto de las estruc-
turas 6seas no mostraron evidencia de malformacio-
nes), hipoplasia de pulmon derecho (el parénquima
pulmonar del hemitérax derecho mostraba menor vo-
lumen que el del lado contralateral, observandose
conservada la distribucion vascular, en el calibre de
la arteria pulmonar sin alteracion), elevacion del hemi-
diafragma derecho (Figura 3); no se registraron alte-
raciones en abdomen.

DISCUSION

Esta anormalidad congénita puede ser causada por
una anormalidad en la vascularizacion en el territo-
rio de la subclavia y arterias vertebrales y/o de sus
tributarias, originando disrupcién en la circulacion y
provocando isquemia del area afectada que incluye
las estructuras mesodérmicas desde la zona del
pectoral a la parte distal de la extremidad superior,
durante el desarrollo embrionario por un evento tera-
togénico (traumatico, virus, farmacos).'%!! Durante
la etapa embrionaria ha sido sugerida una interrup-
cion del flujo sanguineo de la arteria subclavia, en
la sexta semana.

Algunas investigaciones han sefialado que la ex-
posicion de algunos farmacos como misoprostol o er-
gotamina, entre la semana cuarta y octava de gesta-
cion, conducen a sindrome de Mdbius y sindrome de
Poland.! En este caso se considera que la adminis-
tracion de misoprostol fue al parecer el detonante de
la alteracion congénita ya descrita por el antecedente
de que la madre se lo administrd, con finalidad abor-
tiva, por via oral y vaginal durante el segundo mes
de gestacioén, lo cual coincide con lo reportado en la
literatura. Las anormalidades en la vasculatura por el
uso de misoprostol que se han reportado son arteria
subclavia hipoplasica, ausencia de la arteria toracica

Figura 3. Vista lateral de hipoplasia del primer arco costal de-
recho y fusion del segundo con el tercer arco, asi como del
cuarto 'y quinto.
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interna y arteria subclavia derecha aberrante secun-
daria a una anomalia del arco aodrtico. Los efectos te-
ratogénicos producen anormalidades en la estructura
vascular, lo cual ocasiona disminucion del flujo san-
guineo o en el desarrollo del vaso sanguineo, asi
como cambios en la anatomia y/o en la estructura.*?

Existe un caso reportado en la literatura del sin-
drome de Poland atribuido a misoprostol, secundario
a un proceso de disrupcién vascular,'? como en el
presente caso. A nivel genético hay informes que ad-
miten un caracter hereditario, de tipo autosémico do-
minante con penetracién variable.>?'® En este pa-
ciente no se registraron ese tipo de antecedentes he-
reditarios.

El sindrome de Poland es una anomalia congénita
gue muestra diferentes malformaciones con variabili-
dad clinica. No es facil hacer una clasificacién por
los diferentes rasgos clinicos; sin embargo, es posi-
ble clasificar varias malformaciones que afectan las
extremidades superiores basada en la severidad.*®

Para realizar el diagnéstico de sindrome de Po-
land se requiere dafio del musculo pectoral mayor
combinado con una o mas anormalidades.

e Anormalidades musculares:241415

— Ausencia o hipoplasia del musculo pectoral
menor.

— Anormalidades en el diafragma: hernia dia-
fragmatica, agenesia de diafragma.

— Ausencia completa o en parte del misculo
serrato y/o del oblicuo externo.

— Anormalidades en térax:16:17

— Depresion costal: aplasia o malformacion de
segundo-cuarto o tercer-quinto cartilagos
costales.

— Asimetria esternal, usualmente depresion del
lado afectado

— Anormalidades vertebrales: hemivértebras,
fusion vertebral.

— Asimetria en brazos, con malformaciones y
agenesia de himero, clbito, radio y escapula

— Anormalidades en las manos (micromelia,
braquidactilia, oligodactilia, sindactilia, ectro-
melia, etcétera).

— Ausencia o hipoplasia del pezén (atelia) o in-
volucion de la glandula mamaria (amastia).

— Alteraciones en piel y/o en tejido celular sub-
cutaneo hipoplasia.

— Ausencia de vello axilar.

Las anormalidades encontradas fueron aplasia del
pectoral, fusion costal e hipoplasia pulmonar, malfor-
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maciones que no ponen en peligro la vida ni la fun-
cion en este paciente, ya que no existen alteraciones
en la mecéanica ventilatoria. Los musculos principales
de la respiracion: diafragma, intercostales externos y
accesorios de la inspiracion (escaleno, esternocleido-
mastoideo), ademas de los musculos que realizan la
espiracién activa (recto abdominal, oblicuos externo
e interno, transverso e intercostales internos) no se
encuentran alterados en el paciente. Por esta razon,
la dificultad respiratoria fue de tipo transitorio. Ade-
mas, se corrobord clinicamente que la frecuencia res-
piratoria, la frecuencia cardiaca y la saturacion de
oxigeno se mantuvieron en limites normales, por lo
gue hasta el momento no existe evidencia clinica de
hipertension pulmonar secundaria a hipoplasia pulmo-
nar. Aunque posiblemente exista alteracién estructu-
ral del parénquima pulmonar, no se justifica la realiza-
cion de otros procedimientos de gabinete.

® Anomalias viscerales:*3

— Alteraciones en la posicion del corazén, dex-
trocardia.

— Anormalidad en higado y vias biliares.

— Anormalidades en colon e intestino delgado.

— Agenesia renal, hipoplasia unilateral o bilate-
ral.

e Anormalidades en pelvis y vias urinarias (obs-
truccion, reflujo, bifido, duplicacion), criptorqui-
dia y hernia inguinal.

e Anormalidades en sistema nervioso central:

— Encefalocele, microcefalia
— Anormalidades en el hipotalamo y la hipéfisis
en la funcién o en la morfologia.

e Anormalidades sanguineas/oncolégicas: altera-
ciones plaquetarias, leucemias, linfomas, esfe-
rocitosis, leiomiosarcoma, neoplasia mamaria.*?

e Otros sindromes relacionados:*

— Sindrome Klippel-Fiel'*

— Sindrome de Mobius'!

— Sindrome de Adams-Oliver
— Sindrome de Goldenhar

— Sindrome Ulrico—Turner

El diagnostico es usualmente clinico y, como se
menciond, debe existir hipoplasia del masculo pecto-
ral mayor, asi como de malformaciones de la extre-
midad superior ipsilateral, incluyendo mano. Es im-
portante realizarse radiografia para la evaluacién de
las anormalidades, en particular de térax, miembro
superior y mano, ultrasonido abdominal y tomografia
de térax. Estos estudios se practicaron en nuestro
paciente
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Dentro de las anormalidades que pueden someter-
se a reconstruccién quirdrgica se encuentran las de
la mano: la cirugia plastica se realiza hacia el afio de
vida en la mayoria de los casos, la cual requiere va-
rios tiempos quirdrgicos hasta la edad escolar. A ni-
vel de térax se realiza transposicién del musculo
pectoral mayor, injertos autdlogos de costillas, préte-
sis de silicona o similar. Las anormalidades restantes
relacionadas con el sindrome de Poland no requieren
correccion.

Por otro lado, es importante considerar que el aspec-
to estético de esta malformacién adquiere mayor rele-
vancia en la etapa de la pubertad y adolescencia por
las implicaciones psicoemocionales que desencade-
nan, por lo que es necesario no solo el manejo de ciru-
gia plastica, sino también en el Servicio de Psicologia.

Se dara seguimiento ambulatorio en neonatologia,
neumologia y genética a fin de mantener un control a
mediano y largo plazo.
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