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RESUMEN

Introduccidn: El sindrome de Poland es una alteracidn congénita, consistente en la ausencia total o
parcial del misculo pectoral mayor y anomalias de la mano homolateral. Se puede asociar con otras
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malformaciones pectorales, cervicales, intratordcicas e incluso braquiales. Se desconoce su causa exacta,
pero parece corresponder a una alteracidn en la circulacidon embrionaria durante la gestacion. La mayoria
de los casos descritos son esporadicos. Sélo de forma excepcional se han comunicado casos familiares.

Objetivo: Describir las manifestaciones clinicas de tres pacientes con sindrome de Poland, atendidos en
el Hospital Militar Central "Dr. Carlos J. Finlay".

Caso Clinico: Se presentan tres pacientes que acudieron a consulta externa, por presentar deformidad
de la caja toracica y dolor durante la realizacion de actividad fisica y asociado a impotencia funcional. Se
constatd asimetria de los pectorales, a expensas de atrofia de dicho musculo, signo de Sprengel y
acortamiento del brazo ipsilateral.

Conclusiones: El sindrome de Poland, asi como el resto de eventos adversos a los que puede ser
asociado, hacen de esta una entidad que requiere asistencia especializada.

Palabras clave: Sindrome de Poland; musculos pectorales; térax.

ABSTRACT

Introduction: Poland’s syndrome is a congenital alteration consisting of total or partial absence of the
pectoralis major muscle and anomalies of the homolateral hand. It can be associated with other
pectoral, cervical, intrathoracic and even brachial malformations. Its exact cause is unknown, but it
seems to correspond to an alteration in the embryonic circulation during gestation. Most of the cases
described are sporadic. Only exceptionally, familial cases have been reported.

Objective: To describe the clinical presentation of three patients with Poland’s syndrome seen at the
"Dr. Carlos J. Finlay” Central Military Hospital.

Clinical case: We present three cases who came to the outpatient clinic reporting rib cage deformity
and pain during physical activities associated with functional impotence of the affected side.
Asymmetry of the pectoralis at the expense of atrophy of the above-mentioned muscle, Sprengel’s
sign, and shortening of the ipsilateral arm were noted.

Conclusions: Poland’s syndrome, as well as the rest of adverse events to which it can be associated,
make this an entity that requires specialized assistance.

Keywords: Poland’s syndrome; pectoralis muscles; thorax.

INTRODUCCION

El sindrome de Poland se caracteriza por la ausencia total o parcial del musculo pectoral mayor, con un
grado variable de anomalias de la mano del mismo lado. Puede tener asociadas otras malformaciones.
Es un sindrome esporadico, cuya causa exacta se desconoce, aunque parece corresponder a una
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alteracion vascular del mesodermo. La asociacion en miembros de la misma familia se ha descrito en
casos aislados. Ocurre en uno de cada 20 000 o 32 000 nacidos vivos.®

Puede haber ausencia del vello axilar y de las glandulas sudoriparas apocrinas, pteriginum de la axila,
hemivértebras, deformidad de Sprengel o elevacion escapular secundaria a la falta del pectoral menor,
escoliosis, dextrocardia, hipoplasia pulmonar, hipotricosis pectoral y falta cartilaginosa de la segunda a
la quinta costillas. En las manos aparecen diversos grados de sindactilia, braquidactilia e incluso,
oligodactilia del lado ipsilateral, con normalidad habitual del pulgar. Puede objetivarse diferente
desarrollo del brazo o antebrazo, sinostosis radiocubital, hipoplasia de huesos del carpo.®?

Puede haber criptorquidia, hernia inguinal y agenesia renal. Se ha descrito asociacién con esferocitosis
congénita y mayor incidencia de leucemias.®

El sindrome de Poland fue descrito por Alfred Poland en 1841, al realizar una autopsia mientras era
estudiante. Este sindrome esta descrito en el 10 % de los pacientes con sindactilia y el 75 % de los
afectados son varones. En el 70 % de los casos afecta al lado derecho.®

Se trata de un sindrome de una muy baja incidencia. Por tal motivo, el objetivo de la actual presentacién
es describir las manifestaciones clinicas de tres paciente con sindrome de Poland, atendidos en el
Hospital "Dr. Carlos J. Finlay".

PRESENTACION DE CASO

Caso 1: Paciente masculino de 18 afios de edad que acudid a la consulta externa del Hospital "Dr. Carlos
J. Finlay" por presentar deformidad en el térax y dolor con la actividad fisica. A la inspeccidn se objetiva
una asimetria tordcica en correspondencia a hipotrofia del musculo pectoral mayor izquierdo y tejido
submamario hipopldsico. Presenta el signo de Sprengel (escdpula alada). El brazo derecho tiene un
acortamiento de 1 cm, la mano derecha es mas pequeiia que la izquierda, pero con fuerza y tono
normales. Presenta baquidactilia del dedo indice de la mano derecha. El resto de la exploracién no
presenta alteraciones (Fig. 1).
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Fig. 1. A. Hipotrofia del musculo pectoral mayor izquierdo. B. Signo de Sprengel.
C. Asimetria del tamafo de las manos.

Caso 2: Paciente masculino de 20 afios de edad que acudid a consulta porque noté una asimetria
toracica, con hundimiento del hemitérax derecho e hipoplasia del tejido submamario, ademas
presenta ligera escoliosis de convexidad izquierda (Fig. 2).

Fig. 2. A. Hipotrofia del musculo pectoral mayor izquierdo. B. Signo de Sprengel.

Caso 3: Paciente masculino de 19 afios que acudié a consulta por disminucidn de la fuerza muscular de
ambos miembros superiores. Al examen fisico, se constatd agenesia del pectoral derecho, escapula
alada y escoliosis dorso lumbar ligera (Fig. 3). Ademas de la marcada atrofia de toda la musculatura del
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hombro y ambos miembros superiores, se constaté impotencia funcional relativa para la abduccién de
los hombros a partir de los 90° y disminucion de la fuerza muscular 4/5 de ambos miembros
superiores.

Fig. 3. A. Hipotrofia del musculo pectoral mayor izquierdo. B. Signo de Sprengel.
C. Asimetria del tamafio de las manos.

En los tres casos fueron normales la analitica sanguinea, las radiografias de térax, la ecografia
abdominal, el ecocardiograma y la prueba de funcién respiratoria. En la exploracién de los padres y
hermanos de ambos casos, no se observd ninguna anomalia en la region pectoral o braquial.

En los tres casos se llevd a cabo tratamiento conservador. Se indicé fisioterapia. Se indicaron
limitaciones generales: no realizar esfuerzo fisico intenso y evitar cargar mds de 10 kg de peso con los
miembros superiores. Fueron enviados a consulta de Genética Médica.

COMENTARIOS

La etiopatogenia exacta del sindrome de Poland se desconoce, aunque numerosos autores coinciden en
qgue parece corresponder a una alteracion del mesodermo, tejido embrionario a partir del cual se
desarrolla desde la zona pectoral hasta el extremo digital del miembro superior, debido a un defecto
primario del desarrollo de la arteria clavicular proximal que produce una disminucion parcial de tejido
alrededor de la sexta semana de gestacion.® Sin embargo, se han descrito casos en los que las arterias
relacionadas eran normales, por tanto, se duda sobre la auténtica patogenia.®®

En el 15 % de los casos el sindrome de Poland coexiste con el sindrome de Moebius, ocurre paralisis de
los pares VI y VII. Esta asociacidn conocida como sindrome de Poland-Moebius conlleva un mayor
numero de asociaciones complejas. También se ha descrito su asociacién con el sindrome de Goldenhar
y el de Adams-Oliver.®
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Una mencién especial merece la dextrocardia comunicada en dicho sindrome. Si ocurre se debe a un
sindrome de Poland del lado izquierdo del térax y de acuerdo a lo planteado por algunos autores, es
secundaria a la deformidad toracica producida por las malformaciones costales y su efecto, sobre la
formacion cardiaca en el periodo embrionario.”:8

Los pacientes identificados deben ser explorados para descartar otras alteraciones, sobre todo renales,
cardiacas y esqueléticas. Parece razonable solicitar una ecografia abdominal y una radiografia de
térax.(>10)

Apoya el origen vascular de dicha malformacidn, el hecho de que algunos pacientes referenciados tengan
alteraciones vasculares asociadas (menor tensién arterial en el lado afectado que en el contralateral) y
algun paciente descrito con un sindrome de Klippel Trenaunay asociado (tumores angiomaticos de gran
tamafio).(!

La deficiencia mental no se han observado en los pacientes, ni transmisidén genética de la enfermedad,
si bien es cierto que si se ha descrito de forma excepcional asociacién familiar (primos, madre-hija e
incluso gemelos univitelinos). El patron familiar podria corresponder a una herencia autosdémica
dominante con penetrancia reducida, como podria ser con uno de los casos presentados -son primos
por rama paterna-.112131% En 1965, Trier encontrd por primera vez dos casos de padre e hijo con
sindrome de Poland y desde entonces han sido referidos casos aislados. Otros autores sugieren una
herencia multifactorial e incluso otros factores como virus, farmacos, drogas, tabaco o traumas. 1>

Fraser y otros*3® en 1989 sugirieron incluir como anomalias que, aunque el defecto aislado del pectoral
mayor es poco frecuente, en el sindrome de Poland debe ser el aspecto que mas lo caracterice. Estudios
posteriores han revelado que las malformaciones de la mano asociadas al Poland, son poco frecuentes,
en sélo alrededor del 12 %. Las anomalias de la mano pueden aparecer en grado variable, y se han
descrito casos que al igual que en el caso nimero dos, Unicamente tienen afectacion del pectoral.1617)

La mayoria de los pacientes con sindrome de Poland que demandan intervencién quirudrgica son mujeres,
dado el impacto psicolégico producido en ellas el defecto estético mamario. Con frecuencia, son
sometidas a mds de una intervencion, debido a que el desarrollo fisico y la lactancia modifican los
resultados estéticos logrados en una primera intervencion.

Debido a que el 75 % de los afectados son varones y la alteracidn tordcica aislada puede ser de pequefia
magnitud, es posible que el sindrome no sea tan infrecuente, muchos casos pueden pasar
inadvertidos.?)

El sindrome de Poland, asi como el resto de eventos adversos a los que puede estar asociado, hacen de
esta una entidad que requiere asistencia especializada.
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