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El sindrome de Poland es una malformacién congénita infrecuente. Se trata de una anomalia descrita en
1841 por Alfred Poland en el Guy’s Hospital de Londres, caracterizada por hipoplasia de la mama y el
pezon, escasez de tejido subcutaneo y ausencia de la porcién costoesternal del musculo pectoral mayor,
que se asocia a alteraciones de los dedos de la mano del mismo lado. La correccién de las anormalidades
del térax y los tejidos blandos en el sindrome de Poland varia segin el autor. Presentamos el caso de
una adolescente de 17 afios en el que se elige una prétesis de metilmetacrilato para la reconstrucciéon
de la pared tordacica. Este procedimiento quirdrgico esta recomendado en grandes defectos de la parte
anterior del térax e impide el movimiento paradéjico de la misma. Ademas nos permite una remodelacién
individual del defecto de acuerdo con la forma del térax.
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Chest Wall Reconstruction With Methacrylate Prosthesis in Poland Syndrome

ABSTRACT
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Poland syndrome is a rare congenital malformation. This syndrome was described in 1841 by Alfred
Poland at Guy’s Hospital in London. It is characterized by hypoplasia of the breast and nipple, subcu-
taneous tissue shortages, lack of the costosternal portion of the pectoralis major muscle and associated
alterations of the fingers on the same side. Corrective treatment of the chest and soft tissue abnormalities
in Poland syndrome varies according to different authors. We report the case of a 17-year-old adolescent
who underwent chest wall reconstruction with a methyl methacrylate prosthesis. This surgical procedure
is recommended for large anterior chest wall defects, and it prevents paradoxical movement. Moreover

it provides for individual remodeling of the defect depending on the shape of the patient’s chest.

© 2012 SEPAR. Published by Elsevier Espafia, S.L. All rights reserved.

Introduccion

El sindrome de Poland es una malformacién congénita infre-
cuente. Se trata de una anomalia descrita en 1841 por Alfred Poland
en el Guy’s Hospital de Londres', caracterizada por hipoplasia de
la mama y el pezén, escasez de tejido subcutianeo y ausencia de la
porcién costoesternal del midsculo pectoral mayor, que se asocia a
alteraciones de los dedos de la mano del mismo lado. La correc-
cién de las anormalidades del térax y los tejidos blandos en el
sindrome de Poland varia seg(in el autor. Presentamos el caso de
una adolescente de 17 afios en el que se elige una prétesis de
metilmetacrilato para la reconstruccién de la pared toracica. Este
procedimiento quirtrgico esta recomendado en grandes defectos
de la parte anterior del térax e impide el movimiento paradéjico

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: eli_piano@hotmail.com (E. Arango Tomas).

de la misma. Ademas nos permite una remodelacién individual del
defecto de acuerdo con la forma del térax.

Observacion clinica

Presentamos el caso de una adolescente de 17 afios remitida
desde pediatria para reconstruccién de sindrome de Poland dere-
cho.

Exploracioén fisica

Asimetria del térax con excavacion del hemitérax dere-
cho, dedos de la mano derecha intervenidos por sindactilia
y clinodactilias. Movimiento paradéjico del hemitérax derecho.
Hipertelorismo. Presencia de dolor retroesternal en la inspiracién
profunda, y cansancio y disnea de esfuerzo leve. Auscultacién car-
diopulmonar: latido cardiaco no desplazado.
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Figura 1. A,B)Reconstruccién en 3 D del defecto tordcico: A) visién anteroposterior con rotaciéon a laizquierda; B) vision craneocaudal. C,D) Visualizacion del defecto mediante

TC toracica (ventana mediastinica): C) corte coronal; D) corte axial.

Radiografia de térax

Asimetria de ambos hemitérax por disminucién de tamafio del
derecho, dada la ausencia de musculatura pectoral de dicho lado.

Tomografia computarizada tordcica y 3D

Agenesia de musculos pectorales mayor y menor derechos. Ano-
malias costales ipsilaterales, con hipoplasia del tercer, cuarto y

quinto arcos costales. Hipoplasia de pulmén derecho y glandula
mamaria derecha. Rama arterial anémala, que procede de la aorta
abdominal e irriga el segmento posterobasal del I6bulo inferior
derecho (hallazgo confirmado por angio-TC) (fig. 1).

Gammagrafia de ventilacion/perfusion

Distribucién homogénea de ambos trazadores, sin defectos de
ventilacién ni perfusion.

Figura 2. A) Referencias para el enfoque y abordaje quirtrgico. B) Construccién y remodelado de la prétesis de metacrilato sobre la mesa. C) Reconstruccién completa del
defecto de pared tordcica mediante estabilizacién con prétesis preformada de metilmetacrilato. D) Cobertura con colgajo de dorsal ancho derecho con isla cutinea para

posterior reconstruccién del complejo aréola-pezén.
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Pruebas funcionales respiratorias

FVC 2.620 ml (69%), FEV1 2.560 ml/s (80%), IT 98 (afectacién pul-
monar restrictiva leve).

Debido al grado severo del sindrome de Poland que presenta
la paciente se decide abordaje conjunto con cirugia plastica. Se
procede alaintervencién quirtrgica con anestesia general e intuba-
cién orotraqueal, mediante toracotomia anterior, sin necesidad de
apertura pleural ni reseccion de fragmentos costales hipoplasicos,
a una reconstruccién completa de la pared mediante estabilizacién
con prétesis preformada de metilmetacrilato y cobertura con col-
gajo miocutaneo de dorsal ancho derecho con isla cutdnea para
recreacién del complejo aréola-pezén (fig. 2) en la posterior recons-
truccién y simetrizacién mamaria. La evolucién postoperatoria fue
favorable, cumpliendo criterios de alta al séptimo dia postoperato-
rio.

A los 6 meses se procede al implante de un expansor tisular
de 350cc en posicién subcutanea con relleno intraoperatorio de
90 cc por parte de cirugia plastica. Se procede en un tercer tiempo
quirdrgico, a los siguientes 6 meses, para realizar la retirada del
expansor en la mama derecha con capsulotomia inferior y superior
y colocaciéon de prétesis mamaria 323 de 345 cc Mentor, y en la
mama izquierda una diseccién de un bolsillo subpectoral para el
implante mamario Mentor de 165 cc 322. El postoperatorio cursa
sin complicaciones y es dada de alta al cuarto dia sin presentar
complicaciones.

Actualmente la paciente no refiere clinica respiratoria y esta
satisfecha con el resultado estético, y en el seguimiento tras las
intervenciones no se han constatado movimientos toracicos para-
déjicos.

Discusion

El sindrome de Poland es una malformacién congénita infre-
cuente, con una incidencia de un caso por cada 30.000-40.000 re-
cién nacidos. Se caracteriza por hipoplasia o ausencia de la mama
o el pezén, hipoplasia del tejido subcutidneo, ausencia de la parte
costoesternal del misculo pectoral mayor, ausencia del misculo
pectoral menor y ausencia de cartilagos costales o costillas 2, 3 y
4 0 3, 4y 5. El defecto de la pared toracica se asocia a menudo
con una hernia pulmonar. Las manifestaciones clinicas son muy
variables y rara vez se encuentran todas en un mismo caso’.
Su etiopatogenia parece multifactorial, y la principal teoria hace
referencia a la migraciéon anormal de los tejidos embrionarios
que forman los misculos pectorales, provocando una hipoplasia
de la arteria subclavicular y una disminucién del flujo sanguineo
en la region pectoral. La mayoria de los casos son esporadi-
cos, pero en su etiologia se describe algiin factor familiar®. El
75% de los casos presentan alteraciones en el hemitérax dere-
cho. Cuando el sindrome de Poland es del lado izquierdo y se
asocia con dextrocardia existen hipdtesis que defienden los fac-
tores mecanicos durante la vida embrionaria para explicar esta
fuerte asociacién®. La hipoplasia de la porcién esternocostal del
pectoral mayor es la caracteristica mas descrita y estd asociada
frecuentemente con hipoplasia homolateral de la mama. Otra
patologia asociada es la sindactilia, de manera que el 10% de
los pacientes con sindactilia presentan hallazgos del sindrome.
El tratamiento quirtrgico del sindrome de Poland esta indicado
en los casos en los que hay una depresién toracica unilateral
con riesgo de progresar, cuando falta proteccién del pulmén o
del corazén, si existe movimiento paradéjico de la pared tora-
cica, en presencia de hipoplasia o aplasia mamaria en mujeres,

o en aquellos casos en que se trate de un defecto cosmético
secundario a la ausencia de pectoral mayor en hombres®. La correc-
cién de las anormalidades del térax y los tejidos blandos en el
sindrome de Poland se diferencia entre los autores. Muchos reco-
miendan un colgajo de dorsal en combinacién con un implante
mamario en los grados severos®. Si se va a utilizar una préte-
sis hay que tener en cuenta el tamafio y el sitio de la lesion a la
hora de seleccionarla, de manera que se prefieren proétesis rigi-
das para defectos esternales y paraesternales, y protesis blandas
para defectos laterales’. Losken et al.® publicaron una mayor fre-
cuencia de defectos laterales que requieren estabilizacién con
prétesis, en comparacion con los defectos anteriores y posterio-
res. Ante la duda hay quien recomienda el uso de proétesis, ya
que no parecen aumentar las complicaciones sépticas o reacciones
a cuerpo extrafio. La eleccién de una prétesis de metilmetacri-
lato para la reconstruccién de la pared toracica con o sin colgajos
musculares puede realizarse de forma segura y efectiva. Este pro-
cedimiento quirtrgico esta recomendado en grandes defectos de
la pared tordcica anterior e impide el movimiento paradéjico de la
misma, disminuyendo la necesidad de ventilacion mecénica y
mejorando la funcién pulmonar en el postoperatorio®'°. El uso de
estas protesis de metacrilato permite una remodelacién individua-
lizada del defecto de acuerdo con la forma del térax. La decisién
final sobre el tipo de prétesis a utilizar depende de la politica
de la unidad. En nuestro caso, nos decantamos por este tipo de
prétesis dado el gran defecto anterior; ademads, la construccién y
remodelacién de la prétesis sobre la mesa nos permitié una mejor
configuracién de la prétesis de acuerdo con la forma de la pared
toracica, dando lugar a mejores resultados funcionales y evitando
lesiones relacionadas con el calor que emite el metilmetacrilato
durante el proceso de polimerizacién. La reconstruccién poste-
rior del volumen mamario anémalo ofrece muchas técnicas, pero
las deformidades en el sindrome de Poland suponen un desa-
fio. Algunos autores'! recomiendan el colgajo de epiplén porque
mejora el resultado estético de forma superior a cualquier otra
opcidén reconstructiva. De acuerdo con la calidad de los tejidos blan-
dos, la expansién puede ser una forma alternativa o una solucién
temporal durante el crecimiento®. La reparacién dependera del tipo
anatémico y del género del paciente!2.
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