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Sindrome de Poland: Un caso con dextrocardia.
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SUMMARY

We report on a case of Poland anomaly (defect of the muscle pectoralis major and symbrachydactyly on the
same side) with dextrocardia. The absence of the pectoralis major muscle without the [imb anomaly can be
a variant of the Poland sequence (1).While most of the reported cases of this syndrome isin the right side
(2) and without rib defects, in our patient the anomaly was on the left side, accompanied by dextrocardia
and with anomalies of the rib cage. ( Rev Med Hered 1999; 10:76-82).
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INTRODUCCION

Reportamos un caso de Anomaliade Poland (ausencia
del musculo pectoral mayor y braquisindactilia en la
mano ipsilateral ) con dextrocardia. La ausencia del
muscul o pectoral mayor sin anomalias del miembro su-
perior puede ser unavariante de estaanomalia (1). En
la mayoria de casos este sindrome ocurre en el
hemicuerpo derecho (2), usualmente sin defectos
costales.

Se reporta este caso, debido a la asociacion de dos
rasgos que no son comunes en el sindrome de Poland,
como es su presentacién en el lado izquierdo y su
asociacion con dextrocardia. Asimismo, este paciente
presenta defecto en la parrilla costal que usualmente
esta presente cuando la anomalia primaria esta en €
ladoizquierdo.

Caso Clinico

Recién nacido de 39 semanas de gestacion, sexo
masculino, raza mestiza,nacido por parto dist6cico con
vacuum. Su peso a nacer fue de 3430 gr, su talla 51
cm, perimetro cefélico de 35 cm y perimetro torécico
de 34 cm. Presentaba sindactilia de los dedos indice y
medio de lamano izquierda, con angulacién externade
las falanges de los dedos anular y mefiique de lamisma
mano y de la falange distal del mefiique de la mano
derecha. Linea simiana en lamano izquierda.

Asimismo, presentaba una deformidad toracica
izquierda, con protuberancia de los arcos costales en
su porcién condro-esternal, en la mitad superior del
hemitdrax izquierdo, observandose ausenciadel misculo
pectoral mayor del mismo lado. Sobre este defecto se
observaba un movimiento de la piel coincidente con el
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Foto N°1. Vistalateral izquierdadel paciente al nacer. Se nota protuberanciade laparrillacostal
izquierda en su parte superior.

Foto N°2: Vistalateral derecha del paciente alos dos meses de edad.
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ciclo respiratorio.

La areola mamaria derecha tenia un didmetro de 10
mm y laizquierda de 7 mm con la mamila en posicion
excéntrica. Teniaunaglandula mamariasupernumeraria
en el lado derecho, cuyaareolaerade’5 mm dediametro
y sesituabaa3 cm por encimadelaareoladerechay en
diagonal hacia la axila. También presentaba los signos
clinicos compatibles con dextrocardia.

Como antecedentes familiares, su madre de 33 afios
de edad, era natural de Lima, sana, habia tenido 5
embarazos, resultando en un aborto de un mesy cuatro
hijos vivos y sanos. Durante el embarazo ingiri6
multivitaminicos, hierroy &cido fdlico. También referia
haber tomado pastillas anticonceptivas cuatro afios an-
tes del Ultimo embarazo, durante tres meses. El padre
de 34 afios, tenia antecedentes delitiasisrenal. No habia
cosanguinidad entre los padres ni historia familiar de
defectos congénitos.

La radiografia de cuerpo entero mostré caracteres
Oseos normales del craneo, dela columnavertebra y la
pelvis 6sea. La morfologia de la porcién 6sea de los
arcos costales eranormal, observandose lalocalizacion
hacia la derecha de la silueta cardiaca y osificacién de
gran parte del cuerpo del esternén. Los huesos
metacarpianos y las falanges eran normales en ambas

manos.

El electrocardiograma fue normal, mostrando los
signos de dextrocardia. El ecocardiograma mostré al
corazén en dextrocardia, con situs solitus cardiaco y
visceral. Los drengjes venosos eran normales. Habia
concordanciaatrioventricular y ventriculo arterial. Las
cavidades cardiacas tenian didmetros normales. La
motilidad segmentaria era normal asi como el
movimiento y la morfologia de las cuatro valvulas.
Tanto el arco aortico izquierdo, como las venas
pulmonaresy cavas eran normales. L os septos estaban
integrosy €l dopler descart6 estenosis, regurgitaciones
0 cortocircuitos.

La resonancia magnética de térax confirmo la
agenesiadel musculo pectoral mayor del lado izquierdo,
asociada a una deformidad en la pared anterior del
hemitdrax del mismo lado, caracterizada por una
concavidad en €l érea correspondiente alos cartilagos
del lado izquierdo. No se observaron alteracionesen la
configuracién del hemitérax derecho, ni de los
musculos pectorales mayor y menor de ese lado. A
nivel intratorécico habiacardioversion del corazon; sin
embargo, |os grandes vasos no presentaban anomalias
en su disposicién o configuracion. El timo era de
volumen normal y con su estructurainternade acuerdo
alaedad del paciente.

Foto N°3: Vigtafrontal del paciente. Se nota el menor tamarfio de laareolaizquierda, y su posicion

elevada
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Foto N°4: Vistafrontal
de las radiografias de
ambas manos, donde
seobservalapresencia
completa de sus
estructuras éseas.

FotoN°5: Resonancia
magnética, plano coro-
nal, potenciadaen T1
mostrando lacardiover-
sion.

Foto N°6: Resonancia
magnética, plano coro-
nal, potenciada en T1
mostrando la agenesia
del muasculo pectoral
mayor izquierdo.
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Foto N°7: Resonancia magnética, plano axial, potenciadaen T1 mostrando la agenesia del pectoral
mayor en €l lado izquierdo, y la cardioversion.

DISCUSION

En 1841, Alfred Poland describié |a asociacion de
anomalias toracicas congénitas y syndactiliaipsilateral

).

Laincidenciade este sindrome varia entre /30,000 y
1/32000 nacimientos vivos, con unaincidenciafamiliar
muy pequefia (4,5). Predomina el sexo masculino en €l
68% a 75% de casos (6-8) y entre el 67% y 70% €l
defecto esta en € lado derecho (8, 2). En unarevision
decasosend Per(, el lado mésafectado fue el izquierdo
en e 52.7% (7).

El sindrome de Poland agrupa |la hipoplasia o aplasia
unilateral delas porciones costal y esternal del musculo
pectoral mayor y labraquisindactiliadelamano ipsol at-
eral. En la poblacion general la ausencia muscular mas
comun es ladel pectoral mayor, pero sélo el 13.5% de
ellostienen & Sindrome de Poland (9). En a gunos casos
estan afectados otros musculos como el serratus
magnus, el pectoral menor, los musculos oblicuos
externos, deltoides, y € latissimusdorsi (10). Estaentidad
puede presentarse tambien sin defectos de la mano, ni
costales, ni de otros musculos de la cintura escapular
(4,8,11,12).

Una amplia gamma de deformidades torécicas se han
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descrito en este sindrome, tales como la ausencia o
deformidad en grado variable de partesdelos cartilagos
odelascodtillas|l, I, 1V 6 111, 1V y V. Las cogtillas
pueden estar hipoplésicas, ausentes o normales. La
ausencia de una o mas de ellas estd asociada a una
depresién de las costillas adyacentes en el lado
involucrado y con rotacion del esternén (4). Tambien
se puede presentar con una depresion del lado
involucrado del térax acompafiado de una protrusién
carinadadel lado contralateral, pectus excavatum, pec-
tus carinatum, el evacion delaescapulay escoliosis(13).

Lasanomaliasdelasmanos son variables. Puede haber
sindactilia, braquidactiliao ambas. Lacaracteristicacas
constante es la hipoplasia severa'y a menudo aplasia
completa de las falanges medias, pero no
necesariamente en losdedos con sindactilia, y/o fusién
de las falanges mediay distal con sindactilia entre las
falanges proximales (13).

La aplasia de las falanges medias es mas frecuente
en el lado cubital que en el radial. El pulgar es
generalmente normal. Lamano afectaday el antebrazo
correspondiente son usua mente hipopléasicos, no asi
€l brazo dondelahipoplasiaesinfrecuente (10). El grado
extremo en las anomalias de las extremidades es la
ausenciacompletadelamano o del brazo (7,14). Existe
un caso publicado de anomalia de Poland ala derecha
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y sindactilia contralateral (10).

En laplenaexpresion de estaanomalia, 10s pacientes
presentan hipoplasia de la piel y del tejido celular
subcutaneo de la pared anterior del térax, ausencia o
hipoplasiay desplazamiento haciaarribadel pezdény de
lamama, hipotricosis axilar y pectoral.

También se ha descrito un caso de anomalia de Po-
land bilateral, con ausenciabilateral del musculo pecto-
ral mayor, prominenciade lapared torécica, hipoplasia
de las costillas, de las areolas y de las glandulas
mamarias, pectus carinatum, y braguidactilia en todos
los dedos (13).

La dextrocardia se ha descrito que ocurre con mayor
frecuencia cuando la anomalia de Poland estd en €
lado izquierdo (15,16). En series publicadas de este
sindrome (11,16-19), € 5.6% de los pacientes tenian
dextrocardia.

La incidencia de dextrocardia per se es de 1/30,000
nacimientos (20). Laincidenciade 5.6%, muy altapara
ser unacoincidencia, sugirié laposibilidad dequeforme
parte del sindrome de Poland (2).

En 14 reportes describiendo 17 pacientes con
anomalia de Poland y dextrocardia (2,16,17,21-31), se
observaque las anomalias toréacicas estaban todas en €l
lado izquierdo. En otras publicaciones donde se
mencionaba €l lado afectado (2,16-18), € 23% de los
pacientes con lasecuenciade Poland alaizquierdatenian
dextrocardia, en contraste con ninguno delos pacientes
gue latenian laanomaliaen el lado derecho, o cua es
una diferencia significativa. La dextrocardia era una
dextroposicion sin inversion, la mayoria eran del sexo
masculino y esté asociada con defectos de la parilla
costal en todos los casos, mientras que estos defectos
costales estan reportados en sdlo el 15% de aquellos en
gue la ausencia del pectoral estaba en el lado derecho

(2).

Otras anomalias asociadas son la herniacién del
pulmoén (10), la elevacion o hipoplasia de la escdpula
(10,15,32,33), e acortamiento del brazo o antebrazo
(10), &l Sindrome de Mabius (10,15), la hipoplasia o
agenesia renal, e pié equino-varo, y € Sindrome de
Sprengel (15,32,33). También con enfermedades
autoinmunes como la miastenia gravis, el lupus
eritematoso generalizado y la enfermedad de Graves
Basedow (34), con neoplasiaslinforeticulares (35-38),
neuroblastoma (39) y con € tumor de Wilms (35).

Otras asociaciones descritas son, las deformidades

maxilo-mandibulares (40), comunicaciones
interauriculares (41), y lamicrocefalia (42).

Se ha descrito igualmente la contraparte del sindrome

de Poland en miembros inferiores, en una mujer de 23
afos con hipoplasia del gliteo y del miembro inferior,
con braguisindactiliadel piéipsilateral (43).
Si bien no se sabe exactamente la etiologia de esta
anomalia, las posibles causas atribuibles aeste sindrome
podrian ser lasinjurias uterinas por posiblesintentos de
aborto, o la migraciéon anormal de los tejidos
embrionarios que forman los musculos pectorales, la
hipoplasia de la arteria subclavia o las mutaciones de
los genes organi zacionales. Ningunade estasteorias han
sido todavia aceptadas (4,44). Existe tambien una
asociacion entre las hormonas sexuales, los
anticonceptivos orales y las anomalias del miembro
superior (45).

En €l aspecto genético, €l factor de recurrencia es
inferior al 1.5% (4); en dosde ellos habia consanguinidad
entre los padres, pero esto sucedid en una poblacién
donde € 52% de los matrimonios son consanguineos
(16). En cuanto a recurrencias en casos con dextrocar-
dia, éstas no se han reportado(1).

Con relacion al prondstico, es infrecuente que la
ausencia del musculo pectoral cause problemas
funcionales en el miembro afectado(10) y los pacientes
con seguimiento hastalos 10 afios de edad han presentado
un crecimiento y desarrollo normal (2).
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