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Resumen

Introduccidn: el sindrome de Poland, conocido tam-
bién como secuencia de Poland o anomalia de Poland,
fue descrito por primera vez por Alfred Poland en 1841.
Corresponde a una alteracién musculoesquelética congé-
nita, caracterizada por la ausencia total o parcial del masculo
pectoral mayor, asociada a anormalidades de la extremidad
superior ipsilateral.

Objetivo: se presentan 2 casos de nifas que consultaron
por asimetria mamaria, en el primer caso una nifa de
12 afos con ausencia del pectoral mayor y antecedente
de postquirtirgicos sindactilia de mano derecha ipsilateral. El
segundo caso, una nina de 9 anos con asimetria mamaria
sin alteracién en la extremidad.

Conclusién: la anomalifa de Poland o secuencia de Poland
es una alteracién musculoesquelética de presentacion infre-
cuente, de aparicion esporddica, de mayor prevalencia en
masculinos, afecta generalmente el lado derecho del cuerpo,
muy pocas veces amerita tratamiento quirdrgico.

Palabras clave: ausencia del pectoral; hipoplasia mamaria;
agenesia mamaria; sindactilia; asimetrfa mamaria.
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Abstract

Introduction: Poland syndrome, also known as Poland
sequence or Poland anomaly, was first described by Alfred
Poland in 1841. It corresponds to a congenital muscu-
loskeletal disorder, characterized by the total or partial
absence of the major pectoral muscle associated with limb
abnormalities ipsilateral superior.

Objective: There are 2 cases of girls who consulted for
breast asymmetry, in the first case a 12-year-old girl with
absence of the pectoralis major and a history of post-sur-
gical syndactyly of the right ipsilateral hand, the second
case a 9-year-old girl with breast asymmetry without limb
alteration

Conclusion: The anomaly of Poland or sequence of
Poland is a musculoskeletal alteration with an infrequent
presentation, of sporadic appearance, more frequent in
males, 10 frequently affecting the right side of the body,
very rarely merits surgical treatment.

Keywords: Pectoral absence; breast hypoplasia; breast
agenesis; syntactyly; breast asymmetry.
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Introduccién

El sindrome de Poland, conocido también como
secuencia de Poland o anomalia de Poland, fue
descrito por primera vez por Alfred Poland en 1841.
Corresponde a una alteracién musculoesquelética
congénita caracterizada por la ausencia total o
parcial del musculo pectoral mayor, asociada a anor-
malidades de la extremidad superior ipsilateral'.

Una anomalia mds grave es la secuencia de Poland
que ocurre en 1 de cada 20.000 individuos; se carac-
teriza por la ausencia del pectoral menor y la pérdida
parcial del pectoral mayor (en general la cabeza ester-
nal). El pezén y la areola faltan o estdn desplazados; a
menudo en el lado afectado existen anomalias digi-
tales (sindactilia [fusién de los dedos] y braquidac-
tilia [dedos cortos]). La naturaleza desfigurante de las
anomalias puede representar un problema, en especial
en las mujeres a causa del desarrollo del pecho?. En
particular ]a mama del lado afectado.

No existe un patrén de herencia determinado, ni
factores de riesgo definidos y es excepcional la recu-
rrencia familiar®. La patogenia no es bien conocida,
aunque se atribuye a una interrupcién del flujo
sanguineo de la arteria subclavia durante la sexta
semana de gestacion’.

El diagnéstico se hace con la descripciéon de las
anomalias.

El objetivo de este trabajo es presentar la historia
clinica de 2 pacientes con sindrome de Poland, de
esta manera ayudar al diagnéstico y caracterizacién
clinica de la anomalia.

Caso clinico 1:
Se recibe una paciente femenina de 12 afos de edad,
quien nos consulta por falta del desarrollo mama

izquierda.
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Antecedentes perinatales y familiares patolédgicos.

Madre describe que al nacer presentaba sindactilia
de la mano derecha que requirié cirugfa.

Al examen fisico encontramos una joven de peso y
talla adecuados para la edad y sexo, con torax que
luce asimétrico, asimetrfa mamaria, mama izquierda
Tanner III, mama derecha Tanner I, con pezén
elevado en relacién con el pezén contralateral, no
se palpa el musculo pectoral mayor derecho, ver

figura 1.

Figura 1. Femenina de 12 anos con asimetria mamaria y
ausencia de mama derecha, cicatrices en dreas interdigital
por cirugia correctiva por sindactilia.

Fuente: archivos del servicio endocrinologia HRRC.
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Caso clinico 2

Femenina de 9 anos que es traida por sus padres
por presentar asimetria mamaria.

Madre refiere que desde el nacimiento nota su pecho
asimétrico, visitd varios médicos sin recibir informa-
cidn sobre esta anomalia, pero al iniciar la pubertad
se percaté de que solo una mama crecia y esto acen-
tuaba la deformidad toricica.

Antecedentes perinatales y familiares negados.
Al examen fisico encontramos una paciente con talla
adecuada para la edad, peso alto, IMC: 90 por lo

que tiene sobre peso.

Tanner mamario derecho I, Tanner mamario izquierdo
111, no més datos patoldgicos.

Figura 2. Femenina de 9 afios con asimetria de mamas.

Fuente: archivos del servicio endocrinologia HRRC.

Se piensa que el sindrome de Poland en realidad
es mds comun de lo que se diagnostica, por lo que
hablar con exactitud de la incidencia de esta condi-
ci6n es dificil de determinar. Algunos hombres con el
sindrome no son diagnosticados, a menos que tengan
anomalias en la mano asociadas con el sindrome
de Poland y busquen el tratamiento para estas; otras
personas no se dan cuenta de que tienen caracte-
risticas de la enfermedad hasta la pubertad. Algunos
trabajos en la literatura refieren una incidencia del
sindrome de 1 en 30.000, en cuanto que otros, infor-
man una incidencia que varfa de 1 en 7.000 a 1 en
100.000, dependiendo de la severidad de la condi-

cién y de la poblacién estudiada.®

Por lo general, el sindrome de Poland afecta el
musculo pectoral mayor (MPM), anatémicamente
el MPM tiene 2 porciones, una transversal infra-
clavicular y otra oblicua que va desde el himero al
esternén y costillas 2 y 6. Esta porcién esterno-
costal es la mds afectada, como la infraclavicular
funciona bien y hasta se hiperdesarrolla de manera
compensatoria, el paciente no nota ningin déficit
funcional a la hora de trabajar, ejercitarse® o realizar
sus labores cotidianas. Por lo que estas deficiencias
son mayormente estéticas, en su presentacion mas
frecuente (simple) que es la ausencia esternocostal

del MPM.

Existen también presentaciones mds complejas con
ausencia ipsilateral de costillas, variedad de deforma-
ciones de tronco y miembro superior ipsilateral.’

El tratamiento difiere dependiendo del sexo del
paciente, si es hombre basta con crear la sensacién de
que tiene un musculo pectoral, como la deficiencia
no causa ninguna alteracién funcional, se suelen
tratar més tarde, en la juventud’, o no tratar.

En las mujeres, por la ausencia de la mama, se debe
considerar la reconstruccién estética con prétesis
e injertos de grasa’, cuando haya terminado su
desarrollo.
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Conclusién

La anomalia de Poland o secuencia de Poland es
una alteracién musculoesquelética de poca preva-
lencia, de aparicién esporddica, mds frecuente en
masculinos'?, afecta generalmente el lado derecho
del cuerpo, muy pocas veces amerita tratamiento
quirdrgico, exceptuando en el caso de pacientes feme-
ninas con hipoplasia o aplasia mamaria, que en la
edad adulta requerird reparacién estética.

Es importante dar a conocer estos casos, pues per-
miten ofrecer informacién que facilite y ayude a los
médicos tratantes a pensar en esta condicién y orientar
a las familias al respecto.
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