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Se informd la aparicidn del sindrome de Poland en dos ninos. En 2l primer caso, la hipo-
plazia y la ¢'evada posicion de la escapula homolateral son sefaladas como una anomalia
que no ha side adn informada en pacientes con ¢l sindromc de Poland, Begin la opinign
de oz sutores. la anomalia renal homeolateral, observada en el segundo caso, constituye
parte del sindrome, Un diagnéstico precoz resulta importante en cuanto 2 la seleccidn
del portador v la investigacién de los factores etioldgicos.

INTRODUCCION

E! sindrome de Poland es una anoma-
lia multiple congénita poco conocida. Su
primera descripcion se debe a Alfred
Poland. v fue en el afo 1841

En la literatura cientifica posterior se
han mencionado numerosos casos de
sparicion simultanea del defecto unila-
teral del misculo pectoral vy sindactilia
o simbraguidactilia, principalmente por
los autores gue examinan los defectos
musculares o la sindactilia,” Pero la des-
cripcion detallada en la literatura médi-
ca ha sido en relacion con sdlo 75 ca-
s0s."

El nombre del "sindrome de Poland”
fue propuesto por Clarkson en 19627
En los casos hasta ahora informados, la
anomalia se ha presentade —en el
70%— en el lado derecho, ¥ en cuanto
a la distribucion por sexo. casi el 80%
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son varones. Después de la primera ob-
servacion de Poland, los autores ban in.
formado también nuevas anomalias. Los
sintomas fundamentales del sindromec
son los siguientes:™

1. Sindactilia unilateral. simbragui-
dactilia v braguidactilia en varias
formas y extensiones.

2. Aplasia ipsolateral del misculo
pectoral mayor, que por lo general
stlo afecta a la parte esternal; las
partes o porciones claviculares
pueden ser incluso hipertraficas,

3. Hipoplasia homolateral o aplasia
de la mamila ¥ la mama.

4. Carencia de vellos axilares ipso-
laterales.

La aparicidn de estas dos dltimas alte-
raciones se considera, por lo general,
como algo poco obligatorio,

La anomalia de la extremidad supe-
rior puede mostrar una gran variedad.
En el 90°% de los casos informados, se



observd sindactilia de varios grados; en
el 50% se demostra la falta de falanges
o de todos los dedos, Tambien se pre-
sentd un acortamiento del hiamero, del
cubito, del radio, asi como la hipoplasia
de la musculatura del brazo superior y
el antebrazo. En &l 25% de los casos se
observd un térax en embudo o una falta
parcial de algunas costillas ipsolatera
les. La polidactilia. la dextrocardia, la
herniacion pulmonar y los trastornos
uregenitales, se informan como anoma.
lias concomitantes.

Aparte de la rareza relativa de este
cuadro clinico, nuestros casos pueden
resultar de cierto interés, ya que en un
caso observamos cierta anomalia en el
desarrollo renal —muy caracteristico del
sindrome—, vy en otro, existia cierta
anomalia de la escapula homolateral—
no informada hasta ahora.

Infarmes de casos

1. El primer paciente (M.5.) fue un
nino de seis anos v medio de edad, con

estatura y desarrollo intelectual norma-
les. Anamnesis familiar: negativa,

En el examen se obszervaron las si-
guientes anomalias: la palma de la mano
derecha era mas pequena (longitud: 10
cm, ancho: 6 cm) que la izquierda (12 v
7 cm), y todos eran mis cortos que los
de la propia mano izguierda, Entre el
2do. v el 3er. dedos se obhservd una sin-
vactilia parcial v entre el 4to. v &! Sto.,
una clinodactilia, con una contractura de
tlaxion moderada del 2do. v Sto. dedos.
En esta palma, se observd un solo plie-
gue palmar tipico (figura 1). En las ra-
diografias se observaban las falanges,
pero en todos los dedos, en especial en
los del medio. eran mds cortas y gra
ciles que en los dedos contralaterales.
La edad dsea es de 5 anos, mientras que
en el lado izquierdo es normal (figura 2).

El lado derecho del torax es mas pla.
no por la carencia del musculo pectoral
mayor; el contorng anterior de la fosa
axilar no existe —la mamila derecha vy la
areola papilar son rudimentarias (el dia-
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Figura 1. Braguldactilia en & lado derecho, sindactilia parclal, pliegue palmar tnico.
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Fiqura 2. Radiografias comparativas de las pal-

masg: hipoplasia ligera de los hvesos metecar-

pianos derechos, braguimesofalangis distinta, cli-
nodactilia del dto. y Sto. dedos.

metro de la posterior es de 4 mm, y el
tamafo de la areola papilar es de 6 x 10
mm]) [figura 3).

En las radiografias se puede observar
una terminacidn irregular de la 2da. v
3ra. costillas; la escépula derecha —ru-
dimentaria— estd situada en la linea pa-
ravertebral a la altura de la primera has-
ta la 5ta. costilla, mientras que la iz-
quierda, con un desarrollo normal, esta
situada a la altura entre la 2da. y la Bva.
costillas. La figura 4 muestra la posicion
elevada y la hipoplasia de la escapula
derecha.

La pielografia intravenosa revelé rifio-
nes de tamano y posicién normales, con
un sistema cavitario normal. Examen cro-
mosomico: cariograma normal. Los exa-
menes de laboratorio no revelaron alte-
raciones patologicas.

2. Nuestro segundo paciente (J.J.) fue
un muchacho de 6 afos.
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Figura 3. Tdrax en embudo, aplasia del musculo
pectoral mayor en el lsdo derecho. hipoplasia
de la mamila v arecla derechas.

Anamnesis familiar: negativa. Aparte
de la disminuida utilidad de la mano de-
recha, sus movimientos v desarrollo in-
telectual, fueron normales. Al ingresar,
se observd una aplasia del oectoral de-
recho mayor, una simbraquidactilia ho-
molateral compleja v una arezola papilar
hipoplasica. El antebrazo era un cm més
corto, la musculatura hipopldsica era tan-
to en brazo como en el antebrazo casi
de un cm. Alteraciones radiologicas: la
osificacién correspondia, en la mano iz
quierda, a la edad de 4 ados. y en la de-
recha a la edad de 2 anos. En el lado de-
recho, los metacarpos estaban deforma-
dos, las falanges proximales eran muy
pequenas, las falanges mediales no exis-
tian en todos los dedos, y las falanges
terminales eran normales. Pielografias
intravenosas: el tamano de ambos rifo-
nes era normal. con sistemas cavitarios
intactos. En el lado derecho se observd,
una distopia lumbar: la sombra del rifidn,
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Figura 4. Posicion elevada ¢ ipoplasia de la s
capula derecha.

que casi alcanzaba la cresta, se proyec-
taba en el masculo psoas (figura 5). Exa-
men cromosomice: cariograma normal.
Los examenes de laboratorio no revela-
ron alteraciones patolégicas alguna, ex-
cepto una micro hematuria.

DISCUSION

Sobre la base de los sintomas descri-
tos, ambos casos corresponden al sin-
drome de Poland. Con las anomalias fun-
damentales en el primer paciente, se
asociaron una hipoplasia escapular y
una posicion elevada en el lado afecta-
to, presentandose, ademds, el pliegue
palmar dnico descrito en los dos pacien-
tes de Chautard v colaboradores.”

Sutor y colaboradores informaron en
su caso el acortamiento del diametro
sagital de la escdpula. Segln nuestra
opinion, la elevada posicidn y la hipo-
plasia de la escapula homolateral es una
anomalia caracteristica del sindrome de
Poland; esta anomalia no ha sido adn in-
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Figura 5. Distopia lumbar en el rifign derecho,

formada en pacientes con el sindrome
de Poland en la literatura médica a nues-
tra disposicidn,

En el paciente atendido por McKusick
y de Temtamy, portador de un sindrome
de Poland, se observaron una hipopla-
sia renal ipsolateral v una ligera anoma-
lia del caliz:*" en opinién de Fuhrmann,
es cuestionable que esta alteracidn per-
tenezca al sindrome.'® Por otra parte. el
sindrome de Poland es categorizado por
Leiber y Olbrin en el sindrome mamorre-
nal.'" En nuestro primer caso, la pielo-
grafia intravenosa produjo resultados ne-
gativos, y en el otro nifio, se observo una
distopia renal ipsolateral, manifiesta cli-
nicamente.

Aunque en la mayoria de los casos in-
formados en la literatura médica no se
hizo referencia a la urografia intrave-
nosa realizada, parece posible que la
anomalia renal esté mas frecuentemen-
te asociada con el sindrome que en los
casos informados hasta ahora.
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Etioldgicamente el sindrome de Po-
land no estad aon claro. La falta congé-
nita del misculo pectoral mayor es una
chservacion frecuente, de acuerdo con
los datos de Schlesinger (frecuencia 1:
11 000). y forma '3 de todos los defec-
tos musculares congénitos.” La asocia-
cion de la aplasia del misculo pectoral
mayor con las anomalias descritas rela
cionadas con la extremidad superior y
con anomalias mamarias y de otro tipo
en forma de sindrome de Poland, ocurre
con mucha menos frecuencia.

La embriogénesis de la deformidad en
la mano sefala un dafo ocurrido en la
7ma.-8va, semanas. Normalmente, la pal-
ma aparece a la 4ta. semana al nivel de
la yema del antebrazo: los dedos, uni-
dos por membranas, comienzan a cre-
cer a la 5ta-6ta. semanas; ¢l indice de
sy crecimiento es hasta la 8va. semana
mas rapido que las otras partes de la
mano. El resultado de un paro en el cre-
cimiento, durante este periodo, es la
persistencia de la unidn entre los dedos
y el retardo del crecimiento longitudinal.

El origen del defecto muscular tora-
cico puede sufrir una retrocesion hasta
la Bta.-7ma. semanas. En el embrién de
& semanas, comienza la separacion de
la musculatura pectoral de los tejidos
mesenquimatosos no - diferenciados. A
las 7 semanas ya son reconocibles las
partes esternales y claviculares del
musculo pectoral mayor y del muscule
pectoral menor —en esta etapa ocurre
su adhesion a las costillas y esternédn,
Si la unién no se efectia, puede produ-
cirse la desaparicion de la parte afecta-
da del masculo —aqui pueden aparecer
cambios atréficos secundarios en la caja
toracica.”™

Como factores etioldgicos, deben con-
siderarse |la accion de las noxas del em-
barazo que afectan el mesodermo, de las
mutaciones que aparecen espontansa-
mente y de los factores hereditarios. En
cuanto a este ultimo, existe poca re-
ferencia en la literatura medica,

Leiber y Qlbrich presumen una heren-
cia recesiva autosémica.'”
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Temtamy y MeKusick, al igual gque
Fuhrman y colaboradores, han informado
herencias dominantes autosdmicas, ' "

David sefaléd la importancia de las
noxas de la gravidez, enfatizando que en
cuanto al desarrollo del sindrome de
Poland, los dafios que ocurren a la 4ta-
8va. semanas (sangramientos. medica
mentos, etc.), parecen ser los mas peli-
grosos.” La madre de un paciente admi-
tié que durante la 5ta. semana de emba-
razo, ella traté de provocar un aborto
(mediante cantidades desconocidas de
tabletzs de ergonovina, y después por
un catéter introducido en el cuello del
utera). David presume también en otros
casos, el intento de aborto criminal. De
acuerdo con los datos de Sutor y cols
boradores, esta hipétesis ha sido infor.
mada también por los periddicos, dando
lugar a la discriminacién de las madres
de los pacientes que sufren del sindro-
me de Poland. '

En el caso del paciente de Boaz v co-
laboradores, la madre habia sufrido, se-
gun la anamnesis, un sangramiento du-
rante su embarazo, vy a la 6ta. semana se
observo un sangramiento intenso, y a la
9na. exantema febril, El nifio murid a los
T afos y medio de leucemia linfoide agu-
da.' Después de la primera observacion
(1971), Hoefnagel! y colaboradores,'
Mace y sus colaboradores.' asi como
Walters vy colaboradores,” informaron
casos de aparicidn simultanea del sin-
drome de Poland vy leucemia, suminisg-
trando en esta forma, datos sobre el
problema de |la creciente malignidad in-
tercurrente con algunos defectos con-
génitos, -4

MNuestro 1er. paciente nacid de un em-
barazo deseado. La madre padecié de
otitis a las 12 semanas de embarazo,
realizandose un tratamiento con inyec-
ciones, pero no se obtuvo dato alguno
en este sentido. Nuestro 2do. paciente
nacit del segundo embarazo: su madre
era normal. No se obtuvo tampoco dato
alguno en relacién con una enfermedad
febril en la ‘madre. que recurrid unas
cuantas veces durante los tres primeros
meses de embarazo.
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Aparte de las consideraciones diag-
nasticas diferenciales, la importancia
del sindrome de Poland consiste en el
hecho que la falta de muisculo pectoral
mavyor puede conducir a una considera-
ble disminucion de la capacidad de tra-
bajo;*** ademads. el reconocimiento del
sindrome tempranamente en la nifiez,
es de gran importancia en recomendar la
seleccidon del portador. Como también se
ha observado en nuestros casos. un diag-
nistico precoz resulta algo beneficioso
en la deteccidon del potencial de las
noxas en el embarazo,

SUMMARY

Ademds de la supresidén de la sindacti-
lia, la anomalia requiere un tratamiento
médico sdlo en los casos raros. en los
cuales la pared tordcica vy el fasciculo
histico conectivo del brazo superior se
estiran ¢ impiden los movimientos del
brazo.

La deformidad toracica, observada por
otros autores y también en nuestros pa-
cientes, no alcanza un grado que requie-
ra una corréccion quirdrgica. Nosotros
sbogamos por la correccién quirdrgica
de la sindactilia en los dos pacien-
tag t

Rombanly, 1. et al. Paland's syndrome. Rev Cub Ped 45 2, 1977,

Poland's syndrome Is reported in two boys. In ene of them, hypoplasia and a high location
of the homolateral scapula were found and these have not been previously reported in
patients with Poland's syndrome. According to authors’ opinion the homalateral kidmey
anomaly found in the other one is a part of the syadrome. The significance of the early
diagnosis and the investigation of cticlogic foctors are stresscd.

RESUME
Ramhdnyi, 1. et al. Symdrome de Poland. Rov Cub Ped 49 2 1977,

On a rapporté Papparition du syndrome de Poland chez deux enfants. Ches le premier,
I'hypoplasie et la position dlevée de l'omoplate homolatéral sont signalées comme une
anomalie congénitale qui n'avait été encore rapporté cher des patients avec le syndrome
ie Poland. Selon l'opinion des auteurs, Panomalie rénale hemolatérale, observée dans
le deuxidgme cas, fait partie du syndrome. Un diagnostic précoce est important en ce
jui concerne la sélection du porteur et la recherche des facteurs étiologiques.

ESME
Porrainar, ¥., 7 op. Cumnpox llornasns, Rev Cub Ped 49:2,1977.
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