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Resumen

El sindrome de Poland, es una alteracion congénita inusual caracteriza-
da por del musculo pectoral y deformidad unilateral en miembros superior.
Método: Se presenta el caso de una paciente de siete anos de edad quien
asiste al servicio de pediatria por asimetria toracica y sindactilia, se descri-
ben en hallazgos clinicos y por imagen dicha entidad. Resultados: La ano-
malia de Poland es una anormalidad congénita infrecuente en la poblacién
pediatrica caracterizada por ausencia del musculo pectoral mayor, sindactilia
y en algunos casos a malformaciones cardiacas. Los estudios por imagen
permiten establecer su naturaleza y el abordaje clinico-terapéutico en estos
pacientes. Conclusién: La anomalia de Poland es una entidad congénita de
facil deteccion clinica y su severidad dependeré de los estudios por imagen.
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Some clinical and
imaging findings in Poland’s
Syndrome: d case reporft

Abstract

Poland’s syndrome, is an unusual congenital disorder characterized by
the pectoral muscle and unilateral upper limb deformity. Method: a case
its reported, in a patient of seven years old, who attends the pediatric
service due to thoracic and syntactic asymmetry is presented. This entity
is found in clinical and imaging findings. Results: Poland’s syndrome is
a rare congenital abnormality in the pediatric population characterized
by absence of the pectoralis major muscle, syndilia and in some cases
cardiac malformations. Imaging studies establish its nature and the clinical-
therapeutic approach in these patients. Conclusion: Poland’s anomaly is a
congenital entity of easy clinical detection and its severity will depend on
imaging studjes.
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Introduccion

Descrita por primera vez en 1841 por Alfred Poland,
en un estudio cadavérico de un paciente de 27 anos
con sindactilia y ausencia del pectoral mayor y malfor-
macion costo esternal; luego en 1962 Clarkson, des-
cribe en una serie de tres casos la asociaciéon a hipo-
plasia mamaria'"?. El Sindrome de Poland (SP) es una
rara anomalia congénita originado en la sexta semana
de gestacioén, que afecta la pared torécica y una de las
extremidades superiores con hegemonia del miembro
superior derecho. Ocurre en 1-3:100.000 nacidos vi-

vos!"¥). Con predominio del sexo masculino (2:3)'3).

El espectro incluye: ausencia de los musculos
pectorales y sinbraquidactilia/sindactilia unilateral,
otras asociaciones incluyen: aplasia costal, amastia,
atelia y ausencia del vello axilar'?. También se han
descrito hallazgos severos, pero menos frecuentes
en la funciéon cardiaca-pulmonar y en la movilidad en
los hombros?. En 15% de los casos, el SP se asocia
con sindrome de Moebius, anomalia de Sprengel e,
de forma excepcional, atrofia muscular perineal, leu-
cemias, linfoma de Hodgkin, neurofibromatosis tipo |,
displasia facio-auriculo-vertebral, leiomiosarcoma,
sindrome de Klippel-Feil y displasia fronto-nasal.

Figura 1. Asimetria
toracica izquierda.

Presentacion del caso

Femenina de siete anos de edad, quien asis-
te a consulta de pediatria del Hospital Leonardo
Martinez por presentar deformidad del hemitérax
izquierdo, desde el nacimiento. Sus padres no re-
fieren antecedentes de importancia. A la inspec-
cién del térax se observd hipoplasia a la altura de
la glandula mamaria izquierda (figura 1). Luego, es
enviada para la realizacién de estudios por ima-
gen, para estudio su deformidad en el hemitérax
izquierdo y posterior valoracidén por cirugia plastica
y reconstructiva. Se completd la evaluacion con ul-
trasonido de tejidos blandos de la pared toracica
y ecocardiograma transtoracico. El ultrasonido de
pared toracica (figura 2), observd hacia el hemité-
rax izquierdo la disminucién del grosor del parén-
guima mamario, con ausencia fibrilar ipsilateral
de los grupos musculares pectorales. El ecocar-
diograma transtoracico (figura 3), evidencié situs
abdomino atrial solitus en levocardia con retornos
venosos sistémicos pulmonares normales, tronco
de la arteria pulmonar sui generis, insuficiencia mi-
tral leve de 2 mm; adecuada contractilidad global
y segmentaria. la asociacion clinico- imagenolégica
concluyd la presencia de SP

Figura 2. Ultrasonido de partes blandas: (a) hemitérax dere-

cho con pectoral y tejido mamario; (b) hemitérax izquierdo
con disminucién del tejido mamario y ausencia delos grupos

musculares pectorales.

Figura 3. Ecocardiograma transtorécico en modo B, eje
a cuatro camaras: levocardia con adecuada contractili-
dad global y segmentaria.
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Discusion

El SR es una anomalia congénita de etiologia des-
conocida, aunque se propone en la embriogénesis una
disrupcion en la angiogénesis de los vasos subclavios
y vertebrales, lo que provoca la hipoplasia o agenesia
del tejido glandular y osteomioarticular. Se ha asociado
en raras ocasiones a malformaciones cardiacas (dex-
trocardia), agenesia renal, neumotdrax espontaneo
secundario a malformaciones costales, hipoplasia y
luxaciones de la escapula, alteraciones hepatobiliares,
trombocitopenia, déficit en la secrecidon de hormona
de crecimiento, asf como pardlisis del nervio facial®®”).

Los pacientes con SP,. se identifican al momen-
to del nacimiento, si las malformaciones tanto en la
pared toracica como en las extremidades son evi-
dentes, no obstante, en algunas ocasiones no son
identificables debido a que existen multiples varian-
tes de esta entidad*®.

La correlacién clinico-imagenolégica permite es-
tablecer: (1) Ausencia o hipoplasia del pectoral me-
nor, deltoides, serrato anterior, oblicuo externo, o
dorsal largo; (2) Defectos osteocartilaginosos de las
costillas, claviculas y esternén; (3) Deformidad de
Sprengel; (4) Escoliosis; (5) Herniacién pulmonar; (6)
Dextrocardia o (7) Ausencia de la areola y/o del tejido
mamario; (9) Anomalias en la mano: sinbraquidactilia
(ausencia de las falanges medias) la cual puede ser
parcial o completa, sindactilia y ectrodactilia (ausen-
cia digital), ausencia o hipoplasia de los huesos del
carpo, ausencia o afinacion de los tendones flexores
0 extensores de la mano, acortamiento del hiumero,
radio o cubito, polidactilia y agenesia de las ufias!®®.

En el estudio radiolégico convencional, se obser-
va en el térax hiperlucencia del hemitérax afectado
debido a la ausencia del pectoral mayor y del tejido
mamario, asi como el compromiso 6seo en las cos-
tillas y en las extremidades superiores®®).

El estudio por mamografia permite observar el
grado de asimetria de tejido entre ambas mamas'.

El estudio por ultrasonido, es un método com-
plementario en la evaluacién de las partes blandas
como lo es la valoracién del tejido mamario, la au-
sencia del pectoral mayor, la presencia del cuerpo
clavicular y el compromiso tedinoso del hombro. El
modo Doppler aporta valor en la evaluacién de las
arterias subclavias, axilares y mamarias internas, asi
como en la evaluacion de las cavidades cardiacas!?.

Los estudios por Tomografia Axial Computarizada
(TAC) e Iméagenes por Resonancia Magnética (IRM),
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establecen el compromiso vascular (hipoplasia de la
arteria subclavia), parenquimatoso, mediastinal (dex-
trocardia), 6seo, cartilaginoso y muscular tanto de la
pared anterior del térax, ademas permiten estable-
cer al cirujano el grado de dificultad del procedimien-

to reconstructivo en este tipo de pacientes'®®.

Conclusion

El SP es una entidad congénita de facil deteccién
clinica y su severidad dependera de los estudios por
imagen como lo son el ultrasonido torécico y la eco-
cardiografia, asi como permiten el adecuado aborda-
je terapéutico en esta poblacién.

Discussion

PS is a congenital anomaly of unknown eti-
ology, although a disruption in angiogenesis
of the subclavian and vertebral vessels is pro-
posed in embryogenesis, causing hypoplasia or
agenesis of the glandular and osteomyoarticular
tissue. It has been associated on rare occasions
with cardiac malformations (dextrocardia), renal
agenesis, spontaneous pneumothorax second-
ary to rib malformations, hypoplasia and dislo-
cations of the scapula, hepatobiliary disorders,
thrombocytopenia, deficiency in the secretion
of growth hormone, as well as paralysis of the
facial nerve'®”)

Patients with PS are identified at birth, if
malformations in both the chest wall and the
extremities are evident, however, in some cas-
es they are not identifiable because there are
multiple variants of this entity!*®).

The clinical-imaging correlation allows es-
tablishing: (1) Absence or hypoplasia of the
pectoralis minor, deltoids, serratus anterior,
external oblique, or long dorsal; (2) Osteocarti-
laginous defects of the ribs, clavicles and ster-
num, (3) Sprengel deformity; (4) Scoliosis,; (5)
Lung herniation, (6) Dextrocardia or (7) Absence
of the areola and / or breast tissue,; (9) Anoma-
lies in the hand: synbrachydactyly (absence of
the middle phalanges) which can be partial or
complete, syndactyly and ectrodactyly (digital
absence), absence or hypoplasia of the carpal
bones, absence or refinement of the flexor or
extensor tendons of the hand, shortening of the
humerus, radius or ulna, polydactyly and agene-
sis of the nails'>®.
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In the conventional radiological study, hyper-
lucency of the affected hemithorax is observed
in the chest due to the absence of the pectora-
lis major and breast tissue, as well as bone in-
volvement in the ribs and upper extremities'>®).

Mammography’s study, allows observing
the degree of tissue asymmetry between both
breasts'®)

Ultrasound’s study, is a complementary
method in the evaluation of white parts, such
as the evaluation of breast tissue, the absence
of the pectoralis major, the presence of the cla-
vicular body and the tedinous involvement of
the shoulder. Doppler’'s mode adds value in the
evaluation of the subclavian, axillary and inter-
nal mammary arteries, as well as in the evalua-
tion of the heart chambers''®)

The studies by Computerized Axial Tomog-
raphy (CAT) and Magnetic Resonance Imaging
(MRI), establish the vascular compromise (hy-
poplasia of the subclavian artery), parenchymal,
mediastinal (dextrocardia), bone, cartilage and
muscle of both the anterior chest wall, they also
allow the surgeon to establish the degree of
difficulty of the reconstructive procedure in this
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