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RESUMEN

El sindrome de Poland es una enfermedad congénita rara, de
etiologia desconocida que afecta el desarrollo del musculo
pectoral mayor, la cual se acompana frecuentemente de
malformaciones de la mano, mama, complejo areola-pezoén,
pectoral menor ipsilateral y otras malformaciones. Se pre-
senta un recién nacido de sexo femenino, a quien desde
el nacimiento se detecta agenesia del pectoral derecho y
anomalia de la mano derecha. Se diagnostica sindrome de
Poland, grado I.

Palabras clave: sindrome de Poland, agenesia pectoral,
sindactilia, malformacion congénita.

INTRODUCCION

El sindrome de Poland es una enfermedad congénita
extremadamente rara, con una incidencia estimada
de 1 de cada 20,000 a 30,000 nacidos vivos. Afecta en
forma parcial o total el desarrollo del musculo pectoral
mayor. Predomina en hombres (= 70%),'3 y suele encon-
trarse con mayor frecuencia el lado derecho (60-75%).
Su nombre se debe a Alfred Poland, quien describid
este sindrome en el afio 1841. Se conoce poco sobre su
etiologia, aunque se han asociado con la disminucién o
interrupcion del flujo sanguineo de la arteria subclavia
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ABSTRACT

Poland syndrome is a rare congenital disease of unknown
etiology that affects the development of the pectoralis major
muscle. Itis frequently accompanied by malformations of the
hand, breast, nipple-areola complex, ipsilateral pectoralis
minor, and other malformations. A female newborn is
presented in whom agenesis of the right pectoral muscle and
an anomaly of the right hand are detected from birth. Poland
syndrome is diagnosed and classified as grade I.

Keywords: Poland syndrome, pectoral agenesis, syndactyly,
congenital malformation.

durante la sexta semana de desarrollo fetal,*6 o bien
a factores genéticos o ambientales (como drogas y
tabaco).” No existe un patrén de herencia determina-
do, ni factores de riesgo definidos y es excepcional la
recurrencia familiar.®

El trastorno principal es la alteracién en el
desarrollo del musculo pectoral mayor con una ano-
malia de la mano homolateral, acompafiada o no por
sindactilia o braquidactilia homolateral, agenesia o
hipoplasia de otros musculos de la pared toracica,
atelia, amastia o hipoplasia mamaria, asi como por
costillas deformes o ausentes.! Desde el punto de
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vista clinico, los pacientes presentan una depresion
infraclavicular y la inexistencia del pliegue anterior
de la axila.

El sindrome de Poland puede acompanarse de
otras malformaciones como alteraciones condrocosta-
les (costillas deformes o ausentes), asi como ausencia
de otros musculos (pectoral menor, serratus, dorsal
ancho, oblicuo externo, infraespinoso y musculo su-
praespinoso), de tejidos blandos (piel hipopléasica
con capa subcutanea delgada, pelo axilar ausente) o
tejidos mamarios (atelia, amastia, hipoplasia mama-
ria, pezén mas pequefio y alto). En ocasiones pueden
ocurrir anomalias del miembro superior del mismo
lado: brazo, antebrazo y dedos (sinfalangismo), dedos
cortos y palmados (sindactilia cutanea). Ademas, se
han descrito pacientes con hernia pulmonar ante-
rior, escapula mas pequeia con alas (deformidad de
Sprengel), malformaciones de la columna vertebral
y del rifién; pero siempre confinadas a un solo lado
del cuerpo.’? Un hecho importante es que cuando se
presenta en mujeres, la amastia ocurre hasta en 10%
de los casos.!®

La triada de Poland consiste en agenesia o hi-
poplasia de los musculos pectorales mayor y menor,
hipoplasia mamaria y al desarrollo parcial de los tres
cartilagos costales superiores. Esta triada tiene tres
grados: en el grado I, la pared condrocostal es normal;
en el grado II, 1a pared condrocostal es normal, pero con
pectus carinatum contralateral; mientras que el grado
III consiste en dismorfia condral o agenesia cartilagi-
nosa con costilla hipoplasica (hernia de pulmén), con
o sin pectus carinatum contralateral.!’ La sindactilia
es la anomalia de la mano maés frecuente asociada con
la triada.

Por otro lado, el sindrome de Poland también se
ha asociado con el sindrome de Moebius (paralisis
congénita facial uni o bilateral con deterioro de ab-
duccién ocular; dado por una agenesia o aplasia de los
nervios craneales VI y VII), con el de Goldenhar, con
el espectro 6culo-auriculo-vertebral (hipoplasia de las
regiones malar, mandibular y/o maxilar del lado afec-
tado, microtia con diversas repercusiones auditivas,
alteraciones oftalmoldgicas como tumores epibulbares y
vértebras fusionadas o hemivértebras), con el sindrome
de Klippel-Feil (segmentacion de la columna cervical,
que causa la triada de cuello corto, insercién posterior
del pelo baja, cuello ancho con limitacién de los movi-
mientos cervicales), asi como con el de Adams-Oliver.!?
Asimismo, hay reportes de su asociacién con leucemia,
linfoma no Hodgkin y el carcinoma ductal invasor en
la mama hipoplasica.!3-1?
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Figura 1: Agenesia del pectoral derecho y amastia.

PRESENTACION DEL CASO

RN de sexo femenino, nacida en el hospital Universita-
rio (Fundacién Jeanne Ebori) de Libreville en Gabén.
Madre gabonesa de 34 afios de edad, sin ocupacién, sin
antecedentes personales y familiares de importancia.
Fue producto de la primera gestacién. La madre negd
consumo de sustancias téxicas durante el embarazo y
recibié una atencién prenatal adecuada. Los exdmenes
en el embarazo mostraron: serologia negativa para sifi-
lis, hepatitis B y VIH. Grupo sanguineo: O Rh positivo.
Electroforesis (AA). Es atendida en la sala de parto del
Hospital Jeanne Ebori, la nifia nace de un parto eutécico
a las 39 semanas. El liquido amniético es claro. Pesa al
nacimiento 3,000 g, con talla de 48 cm, perimetro cefalico
de 32 cm y toracico de 30 cm, Apgar 9/10.

Al nacimiento se identificoé malformaciéon a nivel
del torax, con agenesia del pectoral derecho y amastia
(Figura 1), asi como sindactilia/braquidactilia de la
mano derecha (fusién del tercer, cuarto y quinto dedos/
anular, dedo del medio y el menique o dedo auricular)
(Figura 2). No se detecté alguna otra malformacion
en el resto de la exploracién fisica. En la radiografia
de térax no evidenciaron alteraciones dseas (Figura
3). Con los datos clinicos y de imagen se concluyé un
sindrome de Poland grado I.

DISCUSION

El hallazgo principal en el sindrome de Poland es la
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aplasia unilateral de los fasciculos costoesternales del
musculo pectoral mayor, sin desarrollo de su fasciculo
esternocostal que se traduce clinicamente en una
depresién infraclavicular y la inexistencia del pliegue
anterior de la axila.!618 Puede acompafarse de mal-
formaciones condrocostales, de los tejidos blandos del
hemitérax correspondiente y del miembro superior
homolateral, lo que produce alteraciones morfolégicas
y estructurales en la caja toracica.!

Una mencién especial merece la dextrocardia en
este sindrome.® Si ocurre se debe a la afectacién del
lado izquierdo del térax y, de acuerdo con lo planteado
por algunos autores, es secundaria a la deformidad
toracica producida por las malformaciones costales
y su efecto sobre la formacién cardiaca en el periodo
embrionario.'”18

En este sindrome no se ha demostrado una trans-
mision genética, aunque se ha descrito de forma
excepcional casos familiares (primos, madre-hija e
incluso gemelos univitelinos). El patrén familiar podria
corresponder a una herencia autosémica dominante
con penetrancia reducida.'®2! En 1965, Trier encontré
por primera vez dos casos de padre e hijo con sindrome
de Poland.??

El tratamiento depende del sexo del paciente.
Cuando el paciente es varén, basta con crear la sensa-
cién de poseer un musculo pectoral, dada la ausencia

Figura 2: Sindactilia-braquidactilia en mano derecha y agenesia
del pectoral derecho (anomalia homolateral).
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Figura 3: Radiografia toracoabdominal frontal. Deformidad del
tercer arco costal de la parrilla costal derecha en la insercion
costoesternal.

de alteracién funcional, pudiera no tratarse, pero por
aspectos estéticos hay opciones quirtrgicas durante la
juventud. En mujeres, por la ausencia de la mama, se
debe considerar la reconstruccion estética con protesis e
injertos cuando hayan terminado su desarrollo. El logro
estético después de la cirugia suele ser satisfactorio. Por
lo general, no hay debilidad muscular significativa.'®22
La correccién de la sindactilia debe iniciarse entre
los 12 y los 24 meses de vida. En caso de ausencia de
falange, se puede proponer la transferencia libre no-
microvascular de la falange o la transferencia digital
microvascular desde el pie.!®

Es importante dar a conocer estos casos, pues per-
miten ofrecer informacién que facilite y ayude a los
médicos tratantes a pensar en esta condicion y brindar
mejor orientacién y ayuda psicolégica a los padres
y familiares del bebé. De igual manera, deben estar
preparados para posibles cirugias.?224

Por ultimo, de acuerdo con cada paciente, es muy
probable que se requiera involucrar a un gran ndmero
de especialistas, de acuerdo con el nimero de anomalias
que estén presentes.
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