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Resumen

Se conoce como sindrome de Poland a la combinacién de la agenesia total o parcial del musculo
pectoral mayor con una anomalia de la mano homolateral. Aunque su patogenia es incierta, se cree
que deriva de una anomalia del desarrollo durante el primer trimestre de gestacion. A pesar de que
no existe un consenso en cuanto a su clasificacion, la de Foucras es la mas usada. Las imdgenes
juegan un papel importante desde el punto de vista diagnastico, para confirmar, describir y clasificar
el grado de hipoplasia-aplasia muscular, para orientar hacia el tratamiento quirGrgico mas apropiado.

Summary

Poland syndrome is defined as a combination of total or partial agenesis of the pectoralis major muscle
associated to an anomaly in the ipsilateral hand. The pathogenesis remains uncertain, it is believed
that this group of malformations occurs in a developmental abnormality during the first trimester of
gestation. There is no consensus about their classification. However, Foucras classification is the most
used. Images play an important role to confirm and describe the grade of muscle hypoplasia-aplasia,

this way, it could be classified to lead to the most appropriate surgical treatment.

Caso clinico

Presentamos el caso de una adolescente de 14 afios
de edad, quien presenta deformidad del hemitorax
derecho asociado con acortamiento, desde el nacimien-
to, del dedo de la mano derecha. La madre no refiere
antecedentes de importancia. A la inspeccion del torax
se observo una hipoplasia a la altura de la glandula ma-
maria izquierda (figura 1), y acortamiento del segundo
dedo de la mano izquierda (figura 2). La paciente es
enviada a nuestro centro para la realizacion de una
resonancia magnética (RM) simple, para el estudio de
la deformidad en el hemitérax izquierdo y posterior
valoracion por cirugia plastica y reconstructiva. En
nuestra base de datos se encontrd una solicitud anterior
de radiografia de torax para valoracion prequirdrgica y
complementamos la evaluacion con ecografia de tejidos
blandos de la pared toracica.

En la radiografia de torax se encontr6 una hiper-
lucidez pulmonar unilateral, debida a la pérdida de los
tejidos blandos de la pared del torax por agenesia del

musculo pectoral (figura 3). En la radiografia de la mano
izquierda se visualiz una hipoplasia de la falange distal
del segundo dedo (figura 4). En la ecografia mamaria
se observo en el hemitoérax izquierdo una disminucion
del grosor del parénquima mamario, con ausencia de
las fibras de los grupos musculares del mismo lado
(figura 5). En el corte axial de la RM ponderada en T1
(T1W) se evidencio la ausencia de musculos pectorales
mayores y menores, hipoplasia del tejido mamario y
adelgazamiento del tejido celular subcutaneo izquierdo
(figura 6).

Discusion

Se conoce como sindrome de Poland la combina-
cion de la agenesia total o parcial del muasculo pectoral
mayor con una anomalia de la mano homolateral (1).
Esta patologia fue descrita por Alfred Poland, quien
relaciono de forma detallada las caracteristicas patolo-
gicas tras realizar una diseccion anatomica.
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Figura 1. Hipoplasia mamaria, retraccion e hipoplasia del complejo areola-pezdn,
en el hemitérax izquierdo.
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Figura 2. Asimetria en la mano izquierda.

Ausente

Figura 5. En la imagen (a) se observan fibras musculares (pectorales) de aspecto
ecografico normal. En la imagen (b) se muestran una disminucion del grosor del
parénquima mamario izquierdo y ausencia de las fibras de los grupos musculares
(pectorales) del mismo lado (flecha).

Figura 6. Corte axial con informacion T1 TSE, que muestra ausencia de musculos
Figura 3. Se observa una disminucion de la densidad de los tejidos blandos en  pectorales mayores y menores, hipoplasia del tejido mamario y adelgazamiento
el tercio superior del hemitérax izquierdo. del tejido celular subcutdneo izquierdo (flecha). Musculos pectorales y tejido
mamario derecho de caracteristicas normales.
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Se estima una prevalencia de 1 por cada 20000-30000 recién
nacidos (2), el sindrome es mas comtn en hombres en un 70 % de los
casos y es mas frecuente en el lado derecho. Es una malformacion ex-
clusivamente unilateral. La mayoria de los casos que se han informado
tienen antecedentes familiares negativos (3).

La etiopatogenia permanece incierta, pues se cree que este conjunto
de malformaciones tiene lugar en una alteracion del desarrollo hacia
la semana 7 de gestacion, durante la condrificacion de las falanges,
que consiste en la separacion entre la porcion muscular del pectoral y
la superficie 0sea de la clavicula, atribuible a factores vasculares; sin
embargo, es desconocida la causa de la unilateralidad tipica de este
sindrome. Con frecuencia se asocia a sindactilia, sin embargo, cada vez
se describen mas casos que no estan asociados a sindactilia. Esto ha
sugerido nuevas propuestas en cuanto a su clasificacion. Puede asociarse
a hipoplasia del pezon, defectos costales o de otros musculos. Existen
casos en la literatura que han asociado otro tipo de anomalias, como
hipospadias o el sindrome de Mobius (4).

Se han propuesto multiples clasificaciones, sin embargo, la descrita
por Foucras es una de las mas usadas, porque ofrece mayor utilidad
para planificar la reconstruccion y el abordaje quirtirgico del paciente.
Dicha clasificacion se puede establecer mediante imagenes diagnosticas,
principalmente la resonancia magnética, que permite evaluar el grado
de hipoplasia-aplasia muscular. Esta clasificacion describe tres estadios
de acuerdo con el grado de deformidad toracomamaria:

« Estadio I: malformacion leve con hipoplasia muscular del pectoral
mayor e hipoplasia mamaria moderada. Se aprecia una discreta
asimetria toracica en el varén y una asimetria mamaria de leve a
moderada en la mujer.

Estadio II: malformacién moderada con aplasia del pectoral mayor,
asimetria mamaria importante en la mujer, con o sin malformacion
costal moderada asociada. Se aprecia una asimetria marcada del
torax.

Estadio III: malformacién grave con aplasia muscular y mamaria
completa, otras aplasias musculares asociadas y malformacion
costoesternal importante (5).

El diagndstico se realiza con base en los hallazgos clinicos, en la
existencia de aplasia o hipoplasia del musculo pectoral mayor y de, por
lo menos, una anormalidad asociada, la cual se corrobora mediante las
diferentes modalidades de imagen. De estas anormalidades, las mas
frecuentes son: malformaciones de la mano, como sindactilia, braqui-
sindactilia, hipoplasia del cubito y el radio, aplasia o hipoplasia costal,
asimetria de extremidad superior, que pueden ser demostradas en la
radiologia convencional. También se tienen en cuenta otras caracteristi-
cas clinicas, como la aplasia o hipoplasia del pezén y ausencia de vello
axilar. La presencia de estas alteraciones es variable y excepcionalmente
se presentan todas en un mismo individuo (1). El ultrasonido puede
comprobar la afectacion del tejido mamario y la ausencia de grupos
musculares pectorales (6).

La RM, como modalidad de imagen, es necesaria en la evaluacion
del sindrome de Poland. Se considera la técnica de eleccion, debido
a la ausencia de radiacion ionizante, para valorar anomalias muscu-
lares costales y esternales; en particular, las exploraciones coronales
adquieren importancia en la evaluacion del grado de anormalidad del
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musculo dorsal ancho, son fttiles en la valoracion prequirtrgica y le
facilitan la cirujano la planeacion de la reconstruccion y elaboracion de
colgajos musculares. Asi mismo, es de utilidad para detectar anomalias
relacionadas con el sistema cardiovascular (7).

El tratamiento es multidisciplinario. La mayoria de los pacientes
con sindrome de Poland no requieren cirugia para reparar la deforma-
cion toracica. Por lo tanto, la indicacion quirtrgica se reserva para los
siguientes casos: 1) depresion toracica unilateral con riesgo de progre-
sar; 2) falta de proteccion del pulmén o del corazén; 3) movimiento
paradojico de la pared toracica; 4) hipoplasia o aplasia mamaria en
mujeres; 5) defecto cosmético secundario a la ausencia del pectoral
mayor en hombres. Debido a esto, el radidlogo juega un papel impor-
tante en la evaluacion por imagenes, para llevar a cabo la clasificacion
y el diagnéstico apropiado (8).

A pesar de que las publicaciones sobre casos operados es escasa
(9), se propone la siguiente estrategia quirtrgica de acuerdo con la
clasificacion de Foucras:

En estadio I, mediante la implantacion directa de protesis mamaria;
en estadio I, mediante colgajo musculo-cutaneo de latissimus dorsi,
complementando con protesis mamaria en las mujeres; en estadio 111 la
reconstruccion debe hacerse en dos tiempos: primero, el tratamiento del
torax, y, posteriormente, la reconstruccion de la mama. En este caso, la
reconstruccion se realiza después del desarrollo puberal con la técnica
que mejor se adapte al caso (9).
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