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RESUMEN

Introduccidn: el sindrome de Poland es un trastorno congénito raro que se caracteriza por
la ausencia o hipoplasia unilateral del musculo pectoral mayor asociado a malformaciones
en la extremidad superior y tejido mamario ipsilateral. Las manifestaciones clinicas en los
recién nacidos solamente se describen en la literatura, por lo tanto, muchos aspectos de
su presentacién en las guarderias son ignoradas.

Presentacion del caso: presentamos el caso de un recién nacido que manifiesta una
respiracion paraddjica desde el momento del nacimiento. Este tipo de hallazgo clinico esta
vagamente descrito en el Sindrome de Poland y menos aln en el periodo neonatal.
Discusion: este sindrome puede verse relacionado con enfermedades, como paralisis de
los pares VI y VII, lo que conlleva a un mayor nimero de asociaciones complejas.9 Se

plantea asociado a dextrocardia, que seguln algunos autores es secundaria a la deformidad
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tordcica producida por malformaciones costales y su efecto sobre la formacion cardiaca

en el periodo embrionario. No se han observado deficiencias mentales ni trasmision
genética de la enfermedad. Se ha descrito de forma excepcional, asociacion familiar. Esto
podia corresponder a una herencia autosémica dominante con penetracién reducida.
Conclusiones: en este paciente el sindrome de Poland se caracterizdé por una hipoplasia
del pectoral mayor izquierdo, asociado a malformaciones esqueléticas de la mano del
mismo lado

Palabras clave: Sindrome de Poland; Anomalias congénitas.

ABSTRACT

Introduction: Poland syndrome is a rare congenital disorder characterized by the
unilateral absence or hypoplasia of the pectoralis major muscle associated with
malformations of the upper limb and ipsilateral breast tissue. Clinical manifestations in
newborns are only described in the literature, therefore, many aspects of their
presentation in nurseries are ignored.

Presentation of the case: we present the case of a newborn who manifests paradoxical
respiration from the moment of birth. This type of clinical finding is loosely described in
Poland Syndrome and even less in the neonatal period.

Discussion: this syndrome can be related to diseases, such as paralysis of pairs VI and VI,
which leads to a greater number of complex associations.9 It arises in association with
dextrocardia, which according to some authors is secondary to the thoracic deformity
caused by malformations ribs and their effect on cardiac formation in the embryonic
period. No mental deficiencies or genetic transmission of the disease have been observed.
An exceptional family association has been described. This could correspond to an
autosomal dominant inheritance with reduced penetration.

Conclusions: in this patient, Poland syndrome was characterized by hypoplasia of the left
pectoralis major, associated with skeletal malformations of the hand on the same side.

Key words: Poland syndrome; Congenital abnormalities.
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RESUMO

Introdugdo: A sindrome da Pol6nia é um disturbio congénito raro caracterizado pela
auséncia ou hipoplasia unilateral do musculo peitoral maior associado a malformagdes do
membro superior e tecido mamario ipsilateral. As manifestacdes clinicas em recém-
nascidos sao descritas apenas na literatura, portanto, muitos aspectos de sua
apresentacdo nos bercdrios sdo ignorados.

Apresentacao do caso: apresentamos o caso de um recém-nascido que manifesta
respiracdo paradoxal desde o momento do nascimento. Esse tipo de achado clinico é
descrito livremente na Sindrome da Pol6nia e menos ainda no periodo neonatal.
Discussao: essa sindrome pode estar relacionada a doencas, como a paralisia dos pares VI
e VII, que leva a um maior nimero de associacdes complexas.9 Ela surge associada a
dextrocardia, que segundo alguns autores é secunddria a deformidade toracica causada
por malformacdes costelas e seu efeito na formacdo cardiaca no periodo embriondrio.
Ndo foram observadas deficiéncias mentais ou transmissdo genética da doenga. Uma
associacdo familiar excepcional foi descrita. Isso pode corresponder a uma heranca
autossdmica dominante com penetragao reduzida.

Conclusoes: nesse paciente, a sindrome da Pol6nia foi caracterizada por hipoplasia do
peitoral maior esquerdo, associada a malformagdes esqueléticas da mdao do mesmo lado.

Palavras-chave: Sindrome da Pol6nia; Anormalidades congénitas.

Recibido: 11/2/2020
Aprobado: 20/2/2020

Introduccion

El sindrome de Poland es una alteracion congénita de baja frecuencia de caracter
esporadico, que se caracteriza por la ausencia total o parcial del musculo pectoral mayor y

menor y otros musculos que pueden acompafiarse de malformaciones,
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fundamentalmente a nivel ipsilateral. () La causa exacta se desconoce, aunque parece

corresponder con una alteracién vascular del mesodermo que afecta a la arteria clavicular.
(1,2)

El Sindrome de Poland es una patologia bien descrita pero poco recordada. Su
presentacion se considera rara ocurriendo en 1 de cada 30 000 a 100 000 recién nacidos
en promedio y se caracteriza homogéneamente por la ausencia completa o parcial del
musculo pectoral mayor y menor. () La asociacidn con otras malformaciones congénitas es
extremadamente variable, pero en general suelen estar ubicadas en el mismo hemitdrax
afectado. Este puede clasificarse de acuerdo a los hallazgos clinicos y radioldgicos en
diversos grados de severidad.

Su etiologia es desconocida hasta la fecha, pero se cree que podria deberse a una
disfuncién en la vascularizacion e irrigacion del hemitérax lo que llevaria a sus
manifestaciones mas frecuentes. (2¢)

Nuestro caso en particular muestra una forma de presentacion clinica poco comun y
ademas descrita en el periodo neonatal.

El diagnostico suele ser clinico, pero se puede ayudar con estudios como: ecografia,
tomografia computarizada o resonancia magnética para confirmar la ausencia de las

estructuras musculares.

Presentacion de caso

Es un neonato nacido en el Hospital “General Madre Obrera” del departamento de Potosi,
del sexo masculino obtenido por cesarea iterativa con peso de 3,000 gramos y una
puntuacion de Apgar 9-9 cuya madre no presenta factores de riesgo, realizé controles
prenatales completos descartandose otras anomalias.

La cesdrea se realiza a las 38,5 semanas de gestacion, programada y sin constarse
contracciones de parto. Inmediatamente en la recepcion del recién nacido, se evidencia

movimientos respiratorios irregulares caracterizados por una depresién en la parte
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superior, lateral y anterior del hemitdrax izquierdo durante la inspiracién con restauracion

a la posicion normal al final de la espiracion.

Dicho movimiento era compatible con una respiracién paraddjica, por lo que se sospecha
de fracturas multiples de costillas secundarias a probable trauma durante la cesarea.

La saturacion de oxigeno era del 92% a los 5 minutos de vida, APGAR 9 al minutoy a los 5
minutos. Auscultacién pulmonar y cardiaca sin anormalidades. Se evidencia cianosis acral
propia del recién nacido. La inspeccion del hemitérax izquierdo evidencia una disminucién

del tejido subcutaneo, masa muscular e hipoplasia del pezoén. (Fig. 1)

Fig. 1. Ausencia del musculo pectoral hemitdrax izquierdo.

Se observa ademas clinodactilia y sindactilia de los dedos de mano izquierda. (Fig. 2)

El resto del examen fisico fue sin hallazgos patoldgicos.
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Fig. 2. Clinodactilia y sindactila de dedos mano izquierda.

Se indica inmediatamente radiografias de térax en sala de Neonatologia para descartar

fracturas o patologia pulmonar.

v Las radiografias no constatan presencia de fracturas de costillas ni patologia en
parénquima pulmonar.
v' Radiografia abdominal dentro de pardmetros normales. Se realizan hemograma,

glicemia, PCR, sin demostrar anormalidades.

Por las caracteristicas clinicas se sospecha Sindrome de Poland. Se realiza ecografia de
pared tordcica, la cual indica adelgazamiento del tejido muscular y subcutdneo de
hemitérax derecho lo cual confirma el diagndstico. No se realiza ecografia abdominal.

El recién nacido tuvo una estadia normal durante su alojamiento conjunto con la madre,

pero con respiracion paraddjica persistente.

Discusion
Se plantea que el sindrome de Poland es una alteracién musculo esquelética congénita
muy frecuente, que se caracteriza fundamentalmente por hipoplasia unilateral de la pared
toracica y anormalidades de la extremidad superior y es de naturaleza esporadica. 3%
La incidencia es mayor en el sexo masculino aproximadamente 78% y afecta con mas
frecuencia el lado derecho del cuerpo (60%-75%), lo que estd en relacién con una
influencia gonosdémica protectora para las hembras por sus dos cromosomas X. (>:¢)
Un hecho importante cuando se presenta en la hembra es la posibilidad de amastia,
situacion que se da en un 10% de ellas. ©7)
En el afio 1841 Alfred Poland describe la ausencia unilateral de los musculos pectoral
mayor, serrato anterior y oblicuo abdominal asociado a sindactilia ipsilateral. 78 En el 70

% de los casos afecta el lado derecho.
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La etiopatogenia se desconoce, aunque numerosos autores coinciden que corresponde a

una alteracién del mesodermo, tejido embrionario, a partir del cual se desarrolla desde la
zona pectoral, hasta el extremo distal del miembro superior, debido a un defecto primario
de formacion de la arteria clavicular proximal, con disminucién parcial de tejido alrededor
de la sexta semana de gestacion. (78 Se han descrito casos en los que las arterias
relacionadas eran normales, por lo que existen dudas sobre la patogenia. )

Este sindrome puede verse relacionado con enfermedades, como paralisis de los pares VI
y VII, lo que conlleva a un mayor nimero de asociaciones complejas. ) Se plantea
asociado a dextrocardia, que segun algunos autores es secundaria a la deformidad
tordcica producida por malformaciones costales y su efecto sobre la formacion cardiaca
en el periodo embrionario No se han observado deficiencias mentales ni trasmisiéon
genética de la enfermedad. Se ha descrito de forma excepcional, asociacién familiar. Esto
podia corresponder a una herencia autosémica dominante con penetracién reducida. ¢-12)
Estudios posteriores han revelado, que las malformaciones de la mano asociada al
sindrome de Poland, son menos frecuentes de lo que al principio se pensaba (12 %). Las
gue pueden aparecer en grado variable y se han descrito casos similares a la presentacion
de este caso clinico, que presenta afectacion del pectoral. (13)

Se plantea por algunos autores que este sindrome no sea tan infrecuente ya que muchos

casos pueden pasar inadvertidos. (-3213-15)

Conclusiones

En este paciente el sindrome de Poland se caracterizé por una hipoplasia del pectoral

mayor izquierdo, asociado a malformaciones esqueléticas de la mano del mismo lado.
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