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Resumen

El presente estudio relata dos casos de pacientes de sexo masculino que presentaban una depresion en el hemitérax derecho, asimetria del
complejo areolar y abombamiento a la inspiracion entre el tercero y el quinto espacio intercostal, observandose igualmente braquidactilia
ipsilateral en uno de los pacientes. La resonancia magnética nuclear (RMN) mostré ausencia del musculo pectoral mayor y del menor, y hernia
pulmonar. Fueron diagnosticados de sindrome de Poland (SP), de I11 y Il grado respectivamente; debido a la fina espesura de la pared toracica,
el riesgo eminente de neumotérax es mayor al mas minimo trauma toréacico. Los pacientes fueron sometidos a reconstruccion de la pared
torécica con colgajo miocutaneo desepitelizado de musculo dorsal ancho expandido, que mostré buen resultado funcional y estético, reparando
la deformidad toréacica, estableciendo el contorno toracico anterior y reforzando la proteccion de los 6rganos internos de la caja toracica como
la pleura y el pulmoén. El estudio mostré que el colgajo miocutaneo de dorsal ancho es una solucion efectiva para estos tipos de defectos
congeénitos.

Abstract

This study reports two cases of males patients who had a depression in the right hemithorax, asymmetry of the areolar complex and bulging
during inspiration between three and five intercostal spaces, also observed in ipsilateral braquidactilia one patient. The Magnetic Nuclear
Resonancia (MRI) showed absence of the pectoralis major and minor and hernia pulmonary. They were diagnosed with Poland’'s syndrome,
grade 111 and Il respectively and due to chest wall thinner, the risk of pneumothorax is higher with a minimal thoracic trauma. The patients
underwent chest wall reconstruction with de-epithelialized myocutaneous flap of latissimus dorsi muscle expanded, showing good functional and
esthetic results, fixing the thoracic deformity, establishing the contour anterior chest and strengthening the protection of the internal organs of the
chest as the pleura and lung. The study showed that the flap of latissimus dorsi is an effective solution for these types of birth defects.

Introduccion

El sindrome de Poland (SP) fue inicialmente descrito por
Alfred Poland en 1841; es una anomalia rara, de naturaleza
esporadica, caracterizada por un conjunto de alteraciones con-
génitas restrictas a la pared torécica, con 0 sin compromiso
ipsilateral delaextremidad superior *?; consiste clasicamente
en la combinacion de aplasia unilateral de la porcién
esternocostal del musculo pectoral mayor y de hipoplasia de
la mano ipsilateral con sindactila'y acortamiento de los de-
dos®. La incidencia del SP varia entre los grupos, pues los
individuos del sexo masculino son mas afectados que los del
sexo femenino. Como se acaba de afirmar, es unaenfermedad
rara, con unafrecuencia estimada de 1:30.000 de |os nacidos
vivos*® |, en la que el hemicuerpo derecho es dos veces mas
afectado que el izquierdo®’.

La etiologia del sindrome de Poland alin es desconocida.
Sin embargo, estudios sugieren que pueda haber influencia
genética o, aun, que factores extrinsecos, entre la sextay la
octava semana de gestacion, puedan interferir con el proceso
demigracion del miscul o pectoral mayor y laseparacion delos
quirodéctilos que ocurre en este periodo*® . La alteracion mus-
cular observadaen laenfermedad estariarelacionadaalahipoxia,
posiblemente en consecuencia del espasmo arterial o por mal-
formaci én vascular®. Fue sugerido por Bavinck & Waver®quela
causa de la reduccién del aporte vascular seria debida auna
lesién de la arteria subclavia, hecho que explicaria e mayor
predominio de malformaciones en el hemicuerpo derecho.

* Residente IIl. Division de Cirugia Plastica. Hospital Santa Casa de Misericordia de Rio de Janeiro.
**  Jefe del Servicio de Cirugia Pléastica, Hospital Santa Casa de Misericordia de Rio de Janeiro.
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El SP se caracteriza por diferentes grados de hipoplasia
mamaria, del tgjido celular subcutaneo y de los muscul os adya-
centes, ademas de estar presentes deformidades en los arcos
costalesy sindactilial®. El espectro delasdeformidadesvariade
las mpleausenciadelaporcion esternocostal del musculo pectoral
mayor, hasta la ausencia total de todos los componentes de la
pared torécica, con excepcidn delapie y delamembranapleura™.
Puede ser observada una hernia pulmonar o neumocele,
(protrusion del pulmon através de un defecto delapared torécica);
es una afeccion infrecuente pero no exdética: hay solamente 300
casos publicadosen laliteraturainternacional ™. Fue descritapor
primeravez en 1499 por Ronald, posteriormente fue clasificada
por Hiscoey Digman en hernias congénitas (18 %), hernias ad-
quiridas trauméticas (52 %) y hernias adquiridas no trauméticas
0 espontaneas (30 %)™ El diagndstico esrealizado por las mani-
festaciones clinicas del paciente y por los hallazgos
imagenol dgi cos encontrados en latomografiacomputarizada (TC)
y laresonancianuclear magnética(RMN).

El tratamiento del SP esesencialmente quirdrgicot1012-14 | a
indicacion quirdrgicay laépocade larealizacién dependen de
lagravedad de las malformaciones encontradas. Lahipoplasia
0 agenesia de grupos musculares toracicos puede provocar
latraccién contralateral delacajatoracicay ladisminuciondela
fuerza muscular empleada en la inspiracién. La correccion
quirdrgica, en estos casos, deberd ser hecha en los primeros
meses de vida'> 16, ParaHochbergy cols.Y, lacorreccion delas
anomalias torécicas en el SP puede requerir una variedad de
opciones quirargicas, dependiendo delaseveridad deladefor-
midad presente. Recientemente Ribeiro y cols. agruparon los
diferentes grados de compromiso en €l sindrome, proponiendo
un tratamiento de acuerdo con la presentacion clinicay la co-
rrelaci 6n anatomo-radiol égicat®.

Frecuentemente, latécnicaescogidaparalacorreccion esla
transposicion del musculo dorsal ancho ipsilateral paralapor-
cién anterior del torax, fijandolo alaclaviculay a esternon®® 2,
El uso de implantes de pared torécica esta indicado cuando la
discrepancia entre los lados de la pared torécicaes de 3 cm o
mé&s®. Pacientes del sexo femenino requieren la concomitante
colocacion de una prétesis mamaria submuscular®. Lautiliza-
cion de expansores detejido en un &readonadora, en un primer
tiempo quirdrgico, permite el fendmeno de atraso que aumenta
laofertade sangrey aumentael &readetejido que puede sobre-
vivir con un unico pediculo vascular?. Otraalternativaconsis-
te en la migracion de un colgajo musculocutaneo del dorsal

ancho con elemento dermoadiposo, lo cual presentalaventaja
deno utilizar prétesis# 2426,

Relato de caso 1

Paciente de 15 afios de edad, masculino, blanco, estudiante,
soltero. A 1o largo de su crecimiento fue observada una depre-
sién grande con deformidad del hemitérax derecho'y diferencia
en el tamafio del miembro superior ipsilateral. Al examen fisico,
observamos una depresién infraclavicular derecha, asimetria
del complejo areolo-mamilar en el 4.°y 5.° espacio intercostal
acompafiada de abombamiento del 3.°al 5.° espacio intercostal
durantelainspiraciony braquidactiliaipsilateral (figurasly 2).

o

Figura 1. Fotograffa anteroposterior mostrando la asimetria torécica.

Figura 2. Fotografia lateral derecha mostrando el defecto en el hemitorax
derecho.
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La resonancia magnética nuclear (RMN) demostr6 au-
sencia del musculo pectoral mayor y del menor, hernia
pulmonar y alteraciones osteoarticulares del hemitorax dere-
cho (figuras 3y 4).

Figura 4. Resonancia magnética nuclear corte axial (preoperatorio).
corte coronal (preoperatorio).

L a preparacion preoperatoriaincluyd hemograma com-
pleto, coagulograma, bioquimica sanguinea, radiografia de
torax, resonancia magnética nuclear de térax y riesgo
quirdrgico.

El paciente fue sometido a correccion de la deformidad en
dos tiempos operatoriosy €l periodo de tiempo entre estos fue
de seis meses:

1 Expansién del musculo dorsal ancho derecho.
2 Rotacién del colgajo miocuténeo desepitelizado del misculo
dorsal ancho derecho.

En ambos tiempos quirtrgicos el paciente fue llevado al
centro quirdrgico sobre anestesia general, recibiendo infiltra-
cién local de unasolucion con adrenalina 1:200.000.

Enel primer tiempo quirdrgico fuereaizadalaexpansion del
musculo dorsal ancho derecho, en su porcion superolateral,
realizando unaincision horizontal en la region infraescapul ar
derecha, se procedid alacreacién delacavidad retro-muscul ar
paraintroduccion del expansor redondo de 600 ml. Durante un
periodo detres mesesfueinyectadasolucién salinaal 0,9 % en
el expansor hasta conseguir su capacidad maxima, se observo
expansion detodalaregion adyacente, incluso laregion lateral
del térax (figurab).

Figura 5. Fotografia antero-posterior, mostrando expansion de la region lateral
del torax.
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Seis meses después de la expansion fue realizado el se-
gundo tiempo quirargico, por medio de la misma incision
horizontal infraescapular derechafue removido el expansor
y por medio de un tdnel subcutaneo toraco-dorsal fuerealizada
latransposicion del colgajo miocutédneo del musculo dorsal
ancho derecho desepitelizado y transpuesto para la cober-
tura del defecto toracico. Con el objetivo de alcanzar
coberturamaxima parael defecto, fuerealizadaunaincisién
semicircular para-esternal derecha (figuras 6 y 7). El
posoperatorio transcurrid sin complicaciones; el pacientevie-
ne siendo acompafnado hace cuatro afios sin quejasy satis-
fecho con el resultado obtenido (figuras 6, 7y 8).

Figura 7. Fotografia lateral derecha, 12 meses posoperatorio.

Figura 8. Resonancia magnética nuclear corte axial (12 meses
posoperatorio).

Relato de caso 2

Paciente de 42 afios de edad, masculino, blanco, empleado,
casado. A lo largo de su vida fue observada una depresion
moderaday deformidad del hemitérax derecho. Al examen fisi-
co, observamos una depresion infraclavicular derecha, asime-
triadel complejo areolo-mamilar end 4.°y e 5.°espaciointercostal
acompafada de leve abombamiento del 3.° al 5.° espacio
intercostal durante lainspiracion (figuras9, 10y 11).

Figura 9. Fotografia antero posterior mostrando la asimetria toracica.
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Figura 10. Fotografia lateral derecha, muestra el defecto en el
hemitérax derecho.

Figura 11. Fotograffa lateral oblicua derecha mostrando el defecto
toracico.

La resonancia magnética nuclear (RMN) mostré ausencia
del masculo pectoral menor y ausencia parcial del musculo
pectoral mayor en el hemitérax derecho (figuras12y 13).

La preparacion preoperatoriaincluyé hemograma comple-
to, coagulograma, bioquimica sanguinea, radiografia de torax,

resonanciamagnéticanuclear de térax y riesgo quirdrgico.

El paciente fue sometido a correccion de la deformidad en
un tiempo operatorio:

1 Rotacion del colgajo del muscul o dorsal ancho derecho.

Figura 12. Resonancia magnética nuclear, corte axial (preoperatorio).

Figura 13. Resonancia magnética, corte coronal (preoperatorio).

Fuerealizado el procedimiento quirdrgico, retirando el col-
gajo del musculo dorsal ancho derecho y transpuesto para la
coberturadel defecto toréacico, por medio deunaincision linea
vertical para-axilar posterior derecha(figural5); y con el objeti-
vo de alcanzar una cobertura méaxima para el defecto en el
hemitorax anterior derecho, fue realizada una incision
semicircular para-esternal derecha(figura14). El posoperatorio
transcurrio sin complicaciones, el paciente viene siendo acom-
pafiado hace doce meses sin quejas'y satisfecho con €l resulta-
do obtenido (figuras14, 15y 16).
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Figura 14. Fotografia antero posterior, 3 meses posoperatorio.

Figura 15. Fotografia lateral derecha, 3 meses posoperatorio.

Figural6. Fotografia lateral oblicua derecha, 3 meses de
posoperatorio

Discusion

Al ser caracterizado el sindrome de Poland (SP) por un
conjunto de alteraciones congénitas restrictas a la pared
torécica, con o sin compromiso ipsilateral de la extremidad
superior, setornanecesaria unaevaluacion clinicaminuciosa
antesdeiniciarse cualquier intervencion quirdrgica, debido al
gran numero de anormalidades congénitas que posiblemente
pueden estar asociadas ala enfermedad. Esta eval uacién pre-
tende descartar otras entidades, como aplasia o hipoplasia
renal?, dextrocardia”*"?, sindrome de M 6ebius>*?’, herniacion
pulmonar??® o asociacion de la enfermedad con tumores’.

Mas de 300 casos de hernia pulmonar y 400 casos de sin-
drome de Poland fueron relatados en laliteraturainternacional .
Uno de los casos presentes relata una asociacion de sindrome
de Poland con hernia pulmonar; se destaca como una rareza
gue pertenece a grupo de las hernias pulmonares congénitas,
delocalizacion torécicao intercostal segun laclasificacion re-
portada por Hiscoey Digman, y representamas del 18% delas
mismas'®, Las hernias de pulmoén son asintométicas, los pa-
cientes sintomati cos presentan generalmente unareducidamasa
con dolor o sin dolor y lasintomatol ogia puede ser exacerbada
por traumas, atague de tos cronica, una enfermedad pul monar
obstructiva crénica, procesos neoplasicos, inflamatorios o €l
uso de corticoides cronicos, pero en ninguno de nuestros ca-
sos estos factores estaban presentes.

El grado de deformidades observadas en el SP posee rela-
cion directacon larapidez en el diagndstico. En los casos mas
severos, en que hay compromiso del miembro superior, laremi-
sién parael especialistase hace de maneraprecoz, facilitando el
plan de tratamiento adecuado de las correcciones a ser realiza-
das; de estaforma, el diagndstico del SP es hecho antes de la
pubertad en los casos en que hay malformaciones en los miem-
bros o extenso compromiso delosarcos costalesy delacolumna
vertebral, con repercusiones en ladinamicadelarespiracion'?=L.
Estudios imagenol 6gicos de térax en el sindrome de Poland y
en laherniapulmonar son indispensables parael diagnésticoy
el andlisis del grado de alteraciones torécicas en estas patolo-
gias; en nuestros casos reportados la RMN mostro claramente
ausenciatotal del pectoral mayor y parcial del menor, y en uno
deellosfue acompariado con herniapulmonar, esclareciendo el
alto grado de severidad y lararafrecuenciade estacondicion,
enlacua laRMN nosayud6 parael diagnésticoy laconduc-
taaser tomada (Ribeiroy cols.’). Con todo, |as manifestacio-
nes del SP son frecuentemente observadas en laadolescencia,
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cursando con hipoplasia mamaria, asimetria de los complejos
aréolo-mamilaresy con depresion en el hemitorax afectado. En
esta fase, estas deformidades generan alto grado de ansiedad
en |los pacientes, con serias repercusiones psicosociales. Sien-
do asi, es comin que la busgueda de orientacion médica sea
hecha con fines meramente estéticos.

Eventualmente en las formas més graves del sindrome, in-
cluso en aquellas con compromiso de las costillas, laalteracion
pulmonar esrara'*32*, En consecuencia, lanecesidad de corre-
gir quirdrgicamente el térax y las deformidades mamarias por
indicaciones funcionales es infrecuente!#323,

Anderl y Kerschbambaumer describieron el uso delatrans-
posicion del colgajo muscular de dorsal ancho como un susti-
tuto funcional por ausencia de los misculos pectorales en el
Sindrome de Poland®. Pero por el grado de ateracion de nues-
tros pacientesy debido alapocaespesura de lapared torécica,
€l riesgo eminente de neumotdrax eramayor por cual quier trau-
ma toracico; ademas de esto, €l riesgo de encarcelacion del
tegjido pulmonar®, entrariacomo indicacién funcional lacorrec-
cion quirargica, reforzando la proteccion de los érganos inter-
nos delacajatorécicacomo lapleuray el pulmon.

El tratamiento del sindrome de Poland es esencialmente
quirdrgico*121 frecuentemente la técnica escogida para su
correccion es la transposicion del musculo dorsal ancho
ipsilateral, paralaporcion anterior del térax, fijandolo alaclavi-
culay al esterndn®*82t; pacientes de sexo masculino con dicho
sindrome también pueden ser reconstruidos con tejidos
autégenos o material es al opl asticos*¢. El uso de implantes de
pared toracica es indicado cuando la discrepancia de proyec-
cion entreloslados delapared toracicaes mayor de 3 cm?®. Para
que los material es al oplasticos tengan éxito clinico, deben ser
biocompatibles, lo queimplicaunainteraccion aceptable entre
el huésped y el material implantado. Ademas se debe considerar
un nuimero diferente de complicaciones que pueden ocurrir con
el material implantado como: migracion, extrusion, palpaciony

€l com(in denominador que comparten todos estos biomateriales
como es €l riesgo de infeccién que puede suceder a corto o0 a
largo plazo**3,

El objetivo después delareconstruccion es obtener lasime-
triatorécicacon o sin el uso deimplante ; sin embargo, en los
casos presentados, estaria contraindicada la correccion con
prétesis debido a la exigua cantidad de tejido y €l riesgo de
protrusién de este.

El algoritmo de Ribeiroy cols. propone en casos de grado
3.2 latransposicién de col gajos muscul o-cutédneos para cober-
tura de extensos defectos!®.

Lautilizacion de expansores detejido permite lamigracion
y obtencion de mayores volimenes para la correccion de de-
formidades del areaafectada. Laexpansion del colgajo produ-
ce un fendmeno de atraso que aumenta la oferta de sangre y
aumenta el area de tejido que puede sobrevivir con un Unico
pediculo vascular?,

Las técnicas quirargicas aplicadas a los casos fueron des-
critasen laliteraturaeindicadas paralacorreccion delasaltera-
ciones presentadas por |os pacientes. El tratamiento quirirgico
en dostiemposfue unaformadealivio parael primer paciente,
restaurando la anatomia de la pared toréacica alterada, permi-
tiendo buen contorno y simetriadelapared torécica, expansion
del complejo areolar, creacion del pliegue axilar anterior, ade-
cuado Ilenado infraclavicular y refuerzo de proteccion a los
Organos internos de la caja torécica con €l tejido autélogo.

Aunque lafrecuenciadel SP seamayor en hombres, lalite-
ratura es pobre en abordajes para el respectivo tratamiento. El
mayor nimero de publicaciones se concentran en el tratamien-
to de pacientes del sexo femenino. De esta forma juzgamos
oportunalainclusién de estos casos, como experienciaexitosa
en la terapéutica quirdrgica, excelente resultado anatdmico-
funcional y mantenimiento del resultado alargo plazo.
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