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Sindrome de Poland complicado con edema agudo
pulmonar unilateral. Reporte de un caso y revision de la

literatura
Dr. Ervin Manzo Palacios*

RESUMEN

Objetivo: Reporte de un caso con una anomalia congé-
nita rara que cursé con un edema agudo pulmonar uni-
lateral en el postoperatorio inmediato de cesarea.
Introduccién: Las anomalias congénitas se pueden ob-
servar con mayor frecuencia en la edad adulta por los
avances en la medicina que les permite sobrevivir con
una adecuada calidad de vida.

Objetivo: Reportar un caso de una anomalia congénita
rara que cursé con edema agudo pulmonar en el posto-
peratorio de una cesarea.

Disefio: Reporte de caso.

Lugar: UTI de un hospital privado de la Ciudad de Méxi-
co.

Intervenciones: Asistencia mecéanica ventilatoria, moni-
toreo invasivo y uso de inotrépicos.

Paciente: Una paciente de 30 afios de edad con sindro-
me de Poland fue enviada a la UCI después de una ope-
racion cesarea con edema agudo pulmonar y paro
cardiorrespiratorio. A su ingreso se observé hipotension
arterial, infiltrados en el pulmén izquierdo e hipoxemia.
Se le reanimé con apoyo mecanico ventilatorio asi como
dopamina, dobutamina y norepinefrina. Fue egresada
de la UCI a un cuarto convencional a los 17 dias de es-
tancia en la UTI.

Palabras clave: Sindrome de Poland, anomalias con-
génitas, edema agudo pulmonar unilateral.

Las anomalias congénitas se pueden observar con
mayor frecuencia en la edad adulta por los avances
en la medicina, lo que les permite sobrevivir con
una adecuada calidad de vida.t

El sindrome de Poland fue descrito por primera
vez por el Dr. Alfred Poland en 1841 como amastia
unilateral y falta de la musculatura de la cintura es-
capular y malformaciones del miembro superior ip-
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SUMMARY

Objective: Report to case with rare congenital anomaly
and unilateral pulmonary acute edema.

Introduction: Poland’s syndrome is a congenital anomaly
often observed in adults due to medical advances whose
allows a survival with a good quality of life.

Design: Case report.

Interventions: Assisted mechanical ventilation, invasive
monitoring, use of inotropic drugs.

Patient: A 30-years-old woman with Poland’s syndrome
was transferred to a ICU after surgery (cesarean
operation) complicated with pulmonary edema and
cardiorrespiratory arrest. Severe hypotension, pulmonary
infiltrates an hypoxemia was observed at admission. She
was resucited with using ventilatory support as well as
dopamine, dobutamine and norepinephrine. On 17" ICU
stay she was discharged to a conventional room.

Key words: Poland’s syndrome, congenital anomaly,
acute unilateral pulmonary edema.

silateral; los siguientes reportes fueron por Irelad y
cols. en 1976 y posteriormente por David en 1982,
Gausewitz en 1984, Rasjad y Sutiaksa en 1991.1

Objetivo: Reporte de un caso con una anomalia
congeénita rara que cursé con un edema agudo pul-
monar unilateral en el postoperatorio inmediato de
cesérea.

REPORTE DEL CASO

Paciente del sexo femenino de 30 afios de edad,
con rotoescoliosis, por lo cual se le realizé coloca-
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cion de varillas de Steinman, para estabilizacion de
la columna dorsolumbar a la edad de 3 afios con
repercusion en miembro pélvico izquierdo, ausen-
cia parcial de arcos costales derechos (5, 6, 7y 8)
hipoplasia mamaria bilateral con implantes de pro-
tesis mamaria a los 22 afios de edad, alergia a la
penicilina y analgésicos (metamizol). Antecedentes
ginecoobstétricos: gesta Il, cesareas Il, abortos: 0.
Hemotransfusion en una ocasion.

Padecimiento actual. En el postoperatorio in-
mediato de operacién cesarea presentd subita-
mente edema agudo pulmonar y paro cardiorrespi-
ratorio que revirti6 con maniobras de reanimacion
cardiopulmonar (RCP) avanzada durante aproxi-
madamente 3 minutos, motivo por el cual se le
trasladé a la Unidad de Terapia Intensiva (UTI),
donde se corrobora el diagndstico de edema agu-
do pulmonar unilateral (pulmén izquierdo), respe-
tando el pulmén derecho, el cual se encontré hipo-
tréfico por las alteraciones congénitas costales.
Signos vitales: Frecuencia cardiaca 118 latidos/
min, frecuencia respiratoria 12 respiraciones/min,
temperatura 36° C, tension arterial 120/70 mmHg
y una hora después 70/40 mmHg, saturacién arte-
rial de oxigeno (Sa0,) 85%, uresis 250 mL en la
primera hora de estancia en la UTIl y presién veno-
sa central (PVC) 18 cm H,O.

Exploracioén fisica: Estaba bajo efectos de seda-
cién, asistida con ventilacion mecéanica, tenia salida
de secreciones asalmonadas a través de la canula
endotraqueal, térax asimétrico con aumento de vo-
lumen del hemitérax izquierdo, hipoplasia pulmonar
derecha, estertores crepitantes y subcrepitantes
abundantes bilaterales diseminados, cicatrices an-
tiguas en pliegue inframamario bilateral (figura 1)y
en la cara posterior del térax 8, estas Ultimas debi-
das a cirugia correctiva de columna vertebral); en
abdomen se observé herida quirdrgica reciente y

Figura 1. Observamos las cicatrices quirtrgicas
antiguas de implante de prétesis mamarias.
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fondo uterino a nivel de la cicatriz umbilical; y acor-
tamiento de la extremidad inferior derecha.

Tenia apoyo farmacol6gico con dopamina, 2
pg/kg/min, y dobutamina, 5.27 pug/kg/min. Debido
a que no hubo respuesta adecuada al incremento
de las dosis de estos farmacos se le instal6é un
catéter de Swan-Ganz, obteniéndose los siguien-
tes valores iniciales: gasto cardiaco 13.5 litros/
min, indice cardiaco 7.67 litros/min/, presion de
oclusién de la arteria pulmonar (POAP) 12 mmHg,
resistencias vasculares sistémicas 170 dinas.s/
cm®y pulmonares 5.93 dinas.s/cm®. Se agrego al
tratamiento inicial norepinefrina, observandose
posteriormente incremento de las resistencias
periféricas y pulmonares a 266 dinas.s/cm?®, y 25
dinas.s/cm?®, respectivamente, el indice del traba-
jo ventricular izquierdo era de 13.5 gm.m/m?, que
mejord a 41.8 gm.m/m?2 después que se aumenté
la dosis de dobutamina y del uso de amrinona.

Los inotropicos se ajustaron de la manera si-
guiente: dopamina 4.1 + 2.46 ug/kg/min, dobutami-
na 9.75 + 4.48 pg/kg/min, norepinefrina (0.47 + 0.17
pg/kg/min). Recibidé una dosis inicial de amrinona
de 0.75 mg/kg y posteriormente 5-6 pg/kg/min.

Exéamenes de laboratorio. Glucosa sérica 168
mg/dL, potasio sérico 3.4 mEg/L, leucocitos 15,600/
mm?, linfocitos totales 1,872/mm3.

Radiografia de torax: Imagen de implante mama-
rio bilateral, hipoplasia de arcos costales derechos
(5, 6, 7y 8) e importante congestién pulmonar iz-
quierda (figura 2).

El manejo en la UTI se realizé con soporte venti-
latorio utilizando volimenes corrientes bajos 5 mL/
kg, considerando la patologia restrictiva del pulmén
funcional, presién positiva al final de la espiracion
(PEEP) 5.63 + 0.88 cmH,0. Los gases sanguineos
mostraron lo siguiente: presion alveolar de oxigeno
(PAO,) 338.2 + 56.9 mmHg, gradiente alvéolo-arte-
rial de oxigeno [(GA-a)0,]281 + 56.8 mmHg, conte-
nido capilar de oxigeno (Cc’O,) 18.72 + 1.66 mL/dL,
contenido arterial de oxigeno (CaO,) 16.34 + 1.39
mL/dL, contenido venoso de oxigeno (CvO,) 13.52 +
1.44 mL/dL, derivacién intrapulmonar (Qsp/Qt) 45.9
+ 20.3%; diferencia arteriovenosa de oxigeno [D(a-
v)0,]2.81 + 2.36 mL/dL, porcentaje de extraccion de
oxigeno (%EQ,) 16.35 +12.53 %; relacion PaO,/FIO,
84 + 14.7%, indice respiratorio 4.99 + 1.18.

Pardmetros hemodinamicos. Presion de oclusion
de la arteria pulmonar (POAP) 19.3 + 5.6 mmHg,
indice cardiaco (IC) 4.03 + 1.4 litros/min, volumen
latido (VL) 53.9 + 20 mL, indice de volumen latido
(IVL) 30.7 +11.3 mL/lat, resistencias vasculares sis-
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témicas (RVS) 981.9 + 408.4 dinas.s/cm?®, resisten-
cias vasculares pulmonares (RVP) 170.2 + 85.1
dinas.s/cm?®, trabajo por latido del ventriculo izquier-
do (TLVI) 66.9 + 26.4 gm.m/m?; trabajo latido del
ventriculo derecho (TLVD) 23 + 9.1 gm.m/m?; con-
sumo de oxigeno (VO,) 212.6 + 231.2 mL/min, dis-
ponibilidad de oxigeno (DO,) 1164.28 + 471.58 mL/
minuto, coeficiente de aprovechamiento de oxigeno
11.2 + 8 (figura 3).

La evolucion de la paciente fue satisfactoria des-
de el punto de vista hemodinamico, se le realiz6
traqueostomia por intubacién prolongada y tuvo se-
cuelas de encefalopatia anoxoisquémica modera-
das. Se egres6 de la UTI después de 17 dias de
estancia.

DISCUSION

El presente caso ademas de lo poco frecuente,
tuvo la particularidad de complicarse con edema
agudo pulmonar unilateral e hipotensién arterial
gue se resolvieron satisfactoriamente con el em-
pleo de farmacos vasoactivos. Como se sefal6 an-
teriormente, debido a los avances tecnolégicos es
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posible observar en la actualidad con sindrome de
Poland, que como cualquier otro padecimiento se
puede complicar con problemas agudos graves.

El complejo de Poland consiste de la ausencia o
hipoplasia de los musculos pectorales mayor y me-
nor, hipoplasia mamaria y ausencia parcial de los
cartilagos costales superiores. Se ha descrito con
frecuencia braquisindactilia y ectromegalia concu-
rrentes. Siempre es unilateral. Este sindrome fue
descrito por el Dr. Alfred Poland en el afio de 1941.*

AUn no existe una etiologia definida, sin embar-
go se ha asociado a:

» Mutacién genética heterogénea autosémica do-
minante.

» Efecto teratogénico de farmacos como anticon-
ceptivos orales.

 Fertilizacién in vitro.

» Defecto circunscrito de la placa mesodérmica.

» Hipoplasia de arteria subclavia ipsilateral.?>

Debido a que es una patologia poco comun, no
se cuenta con estadisticas precisas, ademas de
gue no todos los casos se han reportado, en Suda-

Figura 2. Estudios de
radiografia de térax
secuenciales que evaluan la
evolucion, en donde se
observa el cuadro inicial de
congestion pulmonar a la
resolucion completa. Asi
como las anomalias
costales, las prétesis
mamarias y las varillas de
Steinman.
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mérica se presenta con una frecuencia de 1:30,000
(intervalo de 1:7,000 a 1:100,000 nacimientos) y en
la poblacién de Israel (1:10,202 casos de la pobla-
cion de recién nacidos).®’

El complejo de Poland es una enfermedad no in-
capacitante, ni incompatible con la vida a menos
gue se acompafie de otras anomalias.

El cuadro clinico que predomina es la agenesia
o hipoplasia de musculos pectorales y ausencia
parcial de cartilagos costales que puede producir
hernia pulmonar, movimientos respiratorios parado-
jicos o0 aplanamiento simple de la pared anterolate-
ral del térax, hipoplasia de glandulas mamarias. Se
ha encontrado en algunos casos exdnfalos. Cuan-
do la anomalia se encuentra del lado izquierdo, el
pulmén y el corazén son vulnerables, ya que sélo
estan cubiertos por piel, fascia y pleura. También
puede aparecer hipoplasia contralateral de huesos
largos y falanges distales de manos y pies, hipopla-
sia glutea, agenesia diafragmatica, se han reporta-
do casos con neurofibromatosis, microcefalia y pa-
ralisis facial. Siempre es una afeccion unilateral.®1?

El diagnéstico se realiza por el examen fisico y
con estudios de gabinete, radiografia de térax. El
prondstico es bueno para la vida y la funcién con
respecto al tratamiento se recomienda la recons-
truccidn quirdrgica por razones estéticas, asi como
para suprimir el movimiento respiratorio paraddjico
y proteger las estructuras intratoracicas. Pueden
ser utilizados colgajos miocutaneos pediculados
para su reconstruccion; también se ha empleado
colgajo del dorsal ancho y mamoplastia de aumen-
tos simultaneos.37
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