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RESUMEN

Se reporta un caso de sindrome de Poland (ausencia del musculo pectoral mayor y
braquidactilia en la mano ipsilateral) con dextrocardia, en una mujer. La ausencia
del musculo pectoral mayor sin afeccion del miembro superior puede ser una
variante de este sindrome. En la mayoria de los pacientes ocurre en el hemicuerpo
derecho, usualmente sin defectos costales. Se reporta debido a la asociacion de dos
rasgos que no son comunes en el sindrome de Poland, como son su presentacién en
el lado izquierdo y su asociacion con dextrocardia. Asimismo, esta paciente
presenta defecto en las costillas que usualmente aparece cuando la anomalia

primaria estad en el lado izquierdo.

DeCS: SINDROME DE POLAND; DEXTROCARDIA; ANOMALIAS
MUSCOLOESQUELETICAS; ADOLESCENTE

ABSTRACT

A Poland syndrome case is reported (absence of greater pectoral muscle and
brachydactylia in the ipsilateral hand) with dextrocardia, in a woman. The absence
of greater pectoral muscle without affection of the superior limb may be a variant of

this syndrome. In most of the patients happen in the right hemibody, usually



without costal defects. It is reported due to the association of two features that are
no common in Poland syndrome, like its presentation in the left side and its
association with dextrocardia. Also, this patient presents defect in the ribs that

usually appears when the primary anomaly is in the left side.

DeCS: POLAND SYNDROME; DEXTROCARDIA; MUSCOSKELETAL ABNORMALITIES;
ADOLESCENT

INTRODUCCION

En 1841 Alfred Poland describid la asociacion de anomalias toracicas congénitas y
sindactilia ipsilateral. ' 2

La incidencia de este sindrome varia entre 1/30 000 y 1/32 000 nacimientos vivos,
con una incidencia familiar muy pequefia. Predomina el sexo masculino, en el 68 %
al 75 % de los pacientes y entre el 67 % y 70 % el defecto esta en el lado derecho.
2-4

Clinicamente se caracteriza por agenesia o hipoplasia del musculo pectoral mayor
(porcidon costal y esternal), ausencia de la porcion cartilaginosa de la II a la V
costilla, el brazo aparece unido por un relieve cutaneo al torax, la glandula mamaria
del mismo lado es mas pequefia y se asocia a alteraciones de los dedos de la mano
del mismo lado (braquisindactilia).

En la mayoria de los pacientes las anomalias fisicas se limitan a un lado del cuerpo.
No se ha observado deficiencia mental, ni transmisiéon genética de la enfermedad.
En algunos estan afectados otros musculos como el serratus magnus, el pectoral
menor, los musculos oblicuos externos, deltoides, y el latissimus dorsi, y en otros,

pueden presentar signos clinicos compatibles con dextrocardia. >

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 18 afios de edad, que acude a la consulta por presentar
cuadros de dolor cervical después de realizar esfuerzos fisicos intensos. Durante el
interrogatorio se refiere, por parte de la madre, ligera desviacidon del tronco, y
como dato importante, poco desarrollo de la glandula mamaria izquierda. Al realizar
el examen fisico se constatd la agenesia del pectoral mayor izquierdo, con una

hipoplasia mamaria y una ligera escoliosis dorsolumbar izquierda. Sobre el defecto



del toérax se observd un movimiento de la piel coincidente con el ciclo
cardiorespiratorio. Inmediatamente se realizd una revisidon del caso y de la
literatura, y con el diagnostico sugestivo de Sindrome de Poland, se indicaron los
estudios radioldogicos pertinentes: (térax, columna cervical, y columna

dorsolumbar). Figura 1

Figura 1. Agenesia del Pectoral mayor izquierdo con hipoplasia de la

glandula mamaria

La radiografia del térax mostré un defecto en grado variable de partes de los
cartilagos de la IV a la VI costillas izquierda, asi como una franca dextrocardia. En
las vistas radiogréaficas estandares de la columna se observd una ligera escoliosis
dorsolumbar izquierda de siete grados (método de Cobb), mientras que en la

columna cervical no se encontré alteraciones. Figura 2

Figura 2. Dextrocardia con defecto en los cartilagos de |la 1V a la. VI

costillas izquierda.




El electrocardiograma fue normal, mostré signos de dextrocardia, y el
ecocardiograma confirmé corazén a la derecha. La funcién del miembro superior
izquierdo especificamente del hombro, tras un examen detallado, fue evaluada de

satisfactoria.

DISCUSION

De acuerdo a lo encontrado en la literatura revisada este sindrome es muy
infrecuente y poco conocido en la practica médica, por lo que el detectar un
paciente debe ser responsablemente compartido con la comunidad cientifica ya que
contribuye a la mejor comprensidon y asociacién con las teorias que existen acerca
de esta rara enfermedad.

Todavia la patogenia permanece incierta, por lo que se invocan multiples teorias.
Entre las causas desencadenantes de este sindrome se plantea que las alteraciones
encontradas pueden deberse a: Factores mecanicos como trombosis, embolias,
hemorragias o compresiones, trastornos embrionarios con alteraciones del
desarrollo normal de los vasos y factores externos como infecciones, hipoxia o
consecuencias a la ingestion de algunas drogas. 8

Se reporta esta paciente, debido a la asociaciéon de dos rasgos que no son comunes
en el sindrome de Poland, como es su presentacion en el lado izquierdo, su
asociacion con dextrocardia, y la poca o ninguna incapacidad funcional por la
ausencia del pectoral mayor. La dextrocardia se ha descrito que ocurre con mayor
frecuencia cuando la anomalia de Poland estd en el lado izquierdo y en el sexo
femenino.

En series publicadas de este sindrome el 5, 6 % de los pacientes tenian
dextrocardia. Esta enfermedad puede presentarse también sin defectos de la mano,
ni costales, ni de otros musculos de la cintura escapular como en este caso. >  1°
En 14 reportes se describieron 17 pacientes con anomalia de Poland y dextrocardia
y se observo que las anomalias toracicas estaban todas en el lado izquierdo.

En otras publicaciones donde se mencionaba el lado izquierdo afectado, el 23 % de
los pacientes con la secuencia de Poland a la izquierda tenian dextrocardia, en
contraste con ninguno de los pacientes que la tenian en el lado derecho, lo cual es
una diferencia significativa. ' 12

Un elemento que llama la atencién, es si la agenesia del pectoral mayor puede
causar trastornos funcionales con limitaciones importantes para realizar las
actividades de la vida diaria, funcionalmente es el aductor principal del miembro

superior, ademas de rotador interno del mismo. En virtud de sus fibras claviculares



se comporta como anteversor o flexor del hombro, y por los haces inferiores
participa como depresor de la cintura toracica, trabajando de modo integral actda
como fuerte sinergista empujador en ejercicios como las lagartijas, y en todo tipo
de agarre mano-digital, con el cuerpo en suspensidn, se comporta como elevador
del tronco. * 3

A pesar de la versatilidad funcional del musculo en los movimientos de la cintura
escapular, su ausencia parcial 6 total, segun reportes de la literatura consultados,
s6lo han representado ligeras y no invalidantes disminuciones de las posibilidades
funcionales del hombro, !* debido fundamentalmente al afortunado hecho que otros
musculos vecinos pueden suplir sus funciones, lo que explica de forma categorica la
capacidad funcional adecuada que presenta nuestra paciente, incorporada de forma

optima a la sociedad.

CONCLUSIONES

El caso reportado se presenté en el sexo femenino. No exhibié otras anomalias
reportadas. Los tratamientos recomendados para esta enfermedad actualmente no
van mas alla del apoyo emocional, la correccién de la sindactilia y la cirugia estética

de la mama hipoplasica.
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