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INTRODUCCION

En los reportes del Guy’s Hospital de
Londres, de 1841, Alfred Poland, un joven
asistente del Laboratorio de Anatomia,
describié el sindrome que hoy lleva su
nombre. El articulo se titulé “Deficiencia
de los misculos pectorales” y se referia a
una combinacion de lesiones del pectoral y
del miembro superior ipsilateral, encontrados
en el cadidver de un criminal, (4,10).

El sindrome consiste de agenesia total o
parcial del pectoral mayor o de ambos y de
braquisindactilia. Una cuarta parte de los
pacientes, exhiben agenesia de segmentos
costales subyacentes de la region pectoral y
por lo tanto, presentan hernia pulmonar
concomitante y un tercio tienen hipoplasia
o agenesia del tejido mamario o del pezon
(10).

La incidencia de este sindrome es muy
baja. Reportamos aqui el primer caso visto
y tratado en el Servicio de Cirugia de Torax
del Hospital México y a la vez, el primero
en la literatura nacional.

REPORTE DE UN CASO
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CASOS CLINICOS

de edad, referido a la Consulta de Cirugia de
Térax en octubre de 1979, por presentar una
deformidad en la pared toracica izquierda.
Hijo de madre y padre sanos. su embarazo
transcurri6 normalmente y el parto fue
eutodcico.

Al afio de edad fue internado en el
Hospital Monsefior Sanabria. en donde se le
realizd una primera intervencion quirlrgica
en su mano izquierda, siendo posterior-
mente referido al Hospital México para
tratamiento definitivo.

Al examen fisico se encontro un nifio con
signos vitales normales y de adecuado
desarrollo sicomotor. Los datos positivos
estaban en el hemitérax izquierdo y el
miembro superior ipsilateral. En el torax se
notaba la ausencia del pezon, tejido mamario
y musculos pectorales. (Fig.1). Faltaban los
cartilagos costales y porciones anteriores de
longitud variable de las costillas 2, 3, 4,
5 y 6 del lado izquierdo. (Fig.2). Podia
apreciarse los movimientos pulmonares secun-
darios a la respiracion, asi como verse y
palparse el latido cardiaco.

La mano izquierda presentaba una sindac-
tilia total entre el 32 y 4° dedos, agenesia
de la 22 y 3% falanges de los dedos 29,
32 y 49, (Fig.3).

Las radiografias de térax mostraron hiper-
claridad del hemitérax izquierdo y ausencia
de los arcos costales izquierdos mencionados.

Las radiograffas de la mano izquierda
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FIGURA 1.

Obsérvese la depresion presente en el hemitorax izquierdo, causada por
la aqusencia de pezon, mama, miisculos pectorales y arcos costales

subyacentes.

confirmaron lo descrito en el examen fisico.
(Fig4).

El 10-10-79 se exploré quirtirgicamente,
reparandose la deformidad mediante la
técnica descrita por Ravitch (7,8).

Se tomaron segmentos de la 52 y 63
costillas derechas, subperiosticamente y se
injertaron a los cabos terminales incom-
pletos de la 32, 4% 52 y 62 costillas
izquierdas. (Fig. 5). Posteriormente se tomo
una ldmina de teflon, la cual a la vez de
recubrir el defecto, sirvi6 para fijar los
injertos y evitar su rotacion. (Fig.6).

El periodo postoperatorio fue satisfac-
torio, excepto por un pequefio derrame
subcutaneo que ameritd aspiracion y cuyo
cultivo fue negativo. El paciente fue dado
de alta en excelentes condiciones, después
de la intervencién quirirgica.
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Hoy, un afio y medio después, su pared
costal es firme y la depresion causada por la
ausencia de musculos y tejido mamario se
planea corregir en el futuro, probablemente
con un implante subcutineo, como reco-
mienda el mismo autor.

Mientras tanto, ha sido admitido para un
procedimiento reconstructivo de su mano
izquierda.

COMENTARIO

El Sindrome de Poland consiste comun-
mente, en la presentacion simultinea de
defectos congénitos de la pared costal y del
miembro superior ipsilateral, aunque ocasio-
nalmente se describen otras anomalias
asociadas. (Tabla 1). (6).

Aunque fue descrito en 1841, no fue sino
hasta un siglo mas tarde, en que Brown y
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McDowell lo redescribieron y se refirieron
a €l extensamente (2).
Incidencia.

La segunda anomalia mds frecuente de la
mano es la sindactilia (5,10), presentindose
un caso en cada 1.000 a 3.000 nacimientos
(3).

La combinacion de defectos, en mano y
torax (Sindrome de Poland), ocurre hasta en
un 149 de los casos de sindactilismo (5,10).
En la poblacion general se estima que se
encuentra un paciente portador del sindrome
por cada 30.000 individuos (6).

La incidencia de los defectos de la pared
costal, caracteristicos del sindrome, es
alrededor del 32, en relacion con otras
deformidades de la misma (1,7,8,9).

Defectos de la pared costal.

Una anomalia constante de este sindrome
es la ausencia del fasciculo esterno-costal del
pectoral mayor (4,7,10), aunque también
puede haber ausencia total de este musculo,
asi como del pectoral menor. Una tercera
parte de los pacientes tienen hipoplasia del
tejido mamario (incluyendo el pezon) (5);
sin embargo, también se ha reportado la
ocurrencia de politelia (7).

FIGURA 2.

La cuarta parte de los enfermos tienen
ausencia de los cartilagos costales y de las
porciones anteriores de las costillas segunda
a sexta, consecuentemente el pulmon que
estd solamente recubierto por la piel y la
pleura, se visualiza facilmente con los movi-
mientos respiratorios (4.,5).

En muchos casos existe una verdadera
banda de tejido en la axila, que limita la
abduccion y la aduccidon del miembro
superior. De hecho, el paciente original de
Poland “no podfa cruzar su brazo izquierdo
frente al pecho hacia la derecha”, o “cuando
alguien colocado a su derecha le pedia la
mano izquierda para tomarle el pulso, el
enfermo invariablemente se volvia 180°
para ello™ (10).

Nuestro paciente, como se desprende de
la descripcion, presentaba toda la variedad de
anomalias tordcicas.

Deformidades de la mano.
Lamano afectada es siempre mds pequefia.
Existen cuatro variedades de malformacién:

(4)

a. Braquimesofalangia con sindactilia, es
el caso mas frecuente. La sindactilia es
extensa y afecta sobre todo la segunda

Fotografia preoperatoria en la cual se notan los extremos incompletos de la 2a., 3a.,

4a., Sa. v 6a. costillas.
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FIGURAS 3 y 4.

Fotografia y radiografia de la mano izquierda del paciente. Notese
la sindactilia tan severa que presenta, ast como el acortamiento de
los dedos, por agenesia de falanges.
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FIGURA 5
Notese los injertos costales suturados entre los muriones costales lateralmente y los cartilagos
incompletos medialmente. Bajo los mismos puede apreciarse la pleura.
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FIGURA 6.
Lamina de teflon recubriendo el drea operatoria. Sirve para dar grosor a la reparacion y
fijacion de los injertos costales.
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Cuadro No.1
ANOMALIAS ASOCIADAS
AL SINDROME DE POLAND

1. ESQUELETICOS.

. Hipoplasia del radio, ulna, himero.
. Sinostosis parcial radio-ulnar.
Polisindactilia oculta.

. Costilla cervical.

Hipoplasia esternal.
Hipoplasia escapular.
Hemivértebra.

. Pectus excavatum.

Pie cavo.

Hipotrofia hemifacial.
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2. MUSCULARES.

a. Ausencia o hipoplasia del deltoides
dorsal ancho, serrato anterior, inter
costales y muisculos abdominales.

b. Ausencia o hipoplasia de los tendones
de los musculos extensores del miem:
bro afectado.

3. CUTANEOS.
a. Vello axilar disminuido.
b. Patron dermatoglifico anormal.

4. UROGENITAL.
a. Hipoplasia o aplasia renal ipsilateral.

S. CARDIOVASCULAR.
a. Dextrocardia.
b. Arteria umbilical Unica.

6. MISCELANEOQOS.
a. Sindrome de Mobius.
b. Leucemia aguda.

y tercera comisuras de la mano. Las
ultimas falanges quedan libres y casi
siempre estan desviadas.

b. Braquimesofalangia simple; la segunda
falange es corta y fundida con la
tercera (sinfalangia).

¢. Mano en mitdn; la segunda falange ha
desaparecidoy s6lo la extremidad distal
de los dedos esta libre. En este caso
el pulgar puede ser normal, hipoplasico
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pero oponible, hipoplasico no oponi-
ble. Excepcionalmente puede faltar la
primera falange del pulgar.

d. Ectrodactilia (ausencia de falanges o
metacarpianos), con amputacion de
una parte mas o menos importante de
la mano.

Embriologia.

Se sabe que el pectoral mayor y los
musculos intrinsecos de la mano, se desarro-
llan de la primera metamera toricica y
también que la diferenciaciéon del pectoral
mayor y las segundas falanges es simultdnea,
asi que un factor teratogeno, no definido,
al actuar alrededor de la sétima-octava
semanas, puede causar las lesiones caracte-
risticas de este sindrome (4,10).

Herencia.

Se han reportado 7 familias con 2 casos
y una con 3, por lo que en ellos se postula
una manera autosomica dominante de
herencia, (6); sin embargo, la mayoria de los
casos ocurren esporadicamente, lo que
sugiere un mecanismo multifactorial (5,6).

Tratamiento.

Las diferentes variedades de lesion de la
mano requieren cirugia para dar funcio-
nalidad a este 6rgano.

En cvanto a la deformidad toricica, su
correccion quirdrgica esta generalmente indi-
cada por razones estéticas, pero en los casos
extremos, como el aqui descrito, tanto el
pulmén como parte del area cardiaca son
francamente vulnerables y deben ser prote-
gidos. La técnica preconizada por Ravitch
y utilizada en la correccion de nuestro
paciente, es actualmente la mds aceptada.
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