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RESUMEN

El sindrome de Poland es un defecto muscular congénito, heterogéneo,
caracterizado por ausencia unilateral de las porciones clavicular y/o
esternocostal del musculo pectoral mayor, que se puede asociar al compromiso
de otros musculos de la pared toracica, costillas, mama y extremidad superior y
a la aparicion de otros sindromes del musculo pectoral. Se presenta con una
frecuencia entre 1/20000 a 1/32000 nacidos. El sindrome de Poland actualmente
se considera como un sindrome polimalformativo que se expresa con diferentes
grados de severidad. Se hace necesario el conocimiento de sus caracteristicas
para el diagnoéstico y abordaje de la malformacién por parte de un equipo
multidisciplinario para manejo clinico y emocional del paciente y la familia. Se
realiz6 una revision de la literatura con especial énfasis en la patogenia,

manifestaciones clinicas y tratamiento, y la presentacion de un caso clinico.

Palabras clave: Sindrome de Poland, hipoplasia del pectoral, recién nacidos,
abordaje



ABSTRACT

The Poland syndrome is a congenital, heterogeneous muscular defect,
characterized by the unilateral absence of the clavicular and / or sternocostal
portions of the pectoralis major muscle, which can be associated with the
involvement of other muscles of the chest wall, ribs, breast and upper extremity.
the appearance of other pectoral muscle syndromes. It occurs with a frequency
between 1/20000 to 1/32000 born. The Poland syndrome is currently considered
as a polymalformative syndrome that expresses with different degrees of severity.
It is necessary to know their characteristics for the diagnosis and approach of the
malformation by a multidisciplinary team for clinical and emotional management
of the patient and the family. A review of the literature was made, with special
emphasis on the pathogenesis, clinical manifestations and treatment, and the

presentation of a clinical case.

Key words: Poland syndrome, pectoral hypoplasia, newborns, boarding



1. INTRODUCCION

El sindrome de Poland es una malformacion infrecuente con grados diversos

de anomalias torécicas y alteraciones del miembro superior homolateral @,

La singularidad constante es la agenesia de los fasciculos esternocostales
del pectoral mayor e hipoplasia o ausencia del pezén @. Suele presentarse en
pacientes con sindactilia unilateral; cabe destacar que la patologia no ha sido
relacionada a deficiencia mental alguna y que aparentemente, la trasmision

genética no es un factor de riesgo ©.

El Sindrome de Poland presenta una frecuencia entre 1:20 000 y 1:32 000,
segun los articulos revisados ©@). El 10 % de pacientes con sindactilia tiene esta
condicion; la misma resulta mas frecuente en varones (75 %) y aparece
mayormente en el lado derecho (70 %). En la etapa neonatal, el tratamiento no
sobrepasa de los limites del apoyo emocional y la correccion de la sindactilia, en

aquellos casos en que sea necesario .

Algunos investigadores han planteado la idea de que las proporciones de
aparicion de esta malformacion son posiblemente mas altas que las
diagnosticadas, por lo que no existe un consenso incidencia exacta de la

condicion ©,

10



1.1. Planteamiento del problema

Como ya se ha mencionado, el Sindrome de Poland, es una condicién que
se presenta con una baja incidencia, y que apenas causa mortalidad, por ello,
existen pocos estudios relacionados al mismo. Lo que hace que los médicos
Obstetras, Neonatologos y/o Pediatras, raramente tengan la oportunidad de
observar pacientes con la mencionada patologia y cuando esto ocurre no
siempre estan preparados para su diagnostico y abordaje. De esta premisa nace

la pregunta de investigacion que da lugar a este trabajo.

1.2. Preguntade investigacion

¢, Cuadles son las caracteristicas de un recién nacido con Sindrome de Poland y

cudl debe ser el abordaje terapéutico ante dicha anomalia?
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2. OBJETIVOS

General

Caracterizar a un recién nacido con Sindrome de Poland, atendido en la Unidad

de Cuidados Intensivos Neonatales del Hospital Distrital de Limpio, afio 2018.

Especificos

Describir epidemiologicamente al RN con Sindrome de Poland.

Describir las caracteristicas clinicas observadas en el RN relacionadas al
Sindrome de Poland.

Mencionar los factores de riesgo presentes en el caso de estudio.

Describir el abordaje terapéutico usado en el caso del recién nacido con

Sindrome de Poland.
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2.1. Justificacion

El Sindrome de Poland es un trastorno congénito raro, que compromete las
extremidades superiores y el tejido mamario ipsilateral. Las manifestaciones
clinicas en los recién nacidos solamente se describen en la literatura, y de
manera escasa debido a su baja incidencia, por lo tanto, muchos aspectos de su

presentacion, no son familiares para el personal de salud.

En el Hospital de Limpio no hay reporte de casos en recién nacidos. Con la
realizacion de este trabajo se pretende, caracterizar a un recién nacido con
Sindrome de Poland, asi como describir el abordaje del mismo en la etapa
neonatal, informacion notoriamente necesaria en las éareas de Parto,

Neonatologia y Pediatria.

A través del estudio de este caso clinico, y la socializacion de los resultados
se beneficiara todo el personal de blanco que de una manera u otra esta en
contacto con los recién nacidos. También seran beneficiados los futuros
potenciales neonatos que porten el mencionado sindrome pues, recibirdn una

atencion de salud eficaz y acorde a su padecimiento.
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2.2. Antecedentes

En el 2003, Ballesté y colaboradores, reportaron un caso de un neonato, hijo de
madre de 21 afios de edad, del sexo masculino, el cual naci6 las 42 semanas,
de parto por cesarea por presentacion de frente y oligoamnios, liquido meconial
XXX. Present6 Apgar 4-8, peso 2 950 g, talla 51 cm y circunferencia cefalica
37,5. Mostré6 en sus primeros minutos de vida dificultad respiratoria que
evolucion6 como un distress transitorio. Al examen fisico presentdé hemitérax
izquierdo excavado con areola y pezon retraidos, microtia izquierda e
implantacion mas baja que la derecha, defecto por reduccién de extremidad
superior izquierda que consiste en acortamiento de brazo y antebrazo, mano mas
pequefia de los dedos medio y anular, clinodactilia del quinto dedo, todas ellas
caracteristicas del Sindrome de Poland con el que fue diagnosticado. EI RN
también presentaba pie varo equino izquierdo pero al examen radioldgico no se

observé craneo normal @,

En el afio 2009, Tori y Sabogal, describieron el caso clinico de un recién nacido
de 39 semanas de gestacion, varén, de raza mestiza, nacido por parto distocico,
que al nacer pes6 3430 gr, y era de 51 cm de talla; el perimetro cefélico fue de
35 cm y perimetro toracico de 34 cm. Presentaba sindactilia de los dedos indice
y medio de la mano izquierda, con angulacion externa de las falanges de los
dedos anular y meiiique de la misma mano y de la falange distal del mefiique de
la mano derecha. Linea simiana en la mano izquierda. Presentaba una

deformidad torécica izquierda, con protuberancia de los arcos costales en su
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porcidon condro-esternal, en la mitad superior del hemitérax izquierdo,
observandose ausencia del masculo pectoral mayor del mismo lado. Sobre este
defecto se observé un movimiento de la piel coincidente con el ciclo respiratorio.
La areola mamaria derecha tenia un diametro de 10 mmy la izquierda de 7 mm
con la mamila en posicibn excéntrica. Tenia una glandula mamaria
supernumeraria en el lado derecho, cuya areola era de 5 mm de diametro y se
situaba a 3 cm por encima de la areola derecha y en diagonal hacia la axila. Por
todo lo anterior se le diagnostico Sindrome de Poland y también gracias a los

signos clinicos observados, dextrocardia ).

En el 2015, Florentin y colaboradores, en el Congreso de Neumologia y cirugia
de térax, presentaron un caso clinico, de un varén de 39 afios de edad, ex
fumador con antecedente de tuberculosis pulmonar por mas de tres afos al
momento de la consulta y que se acercd debido a un sindrome bronquial
obstructivo. Al examen fisico, presentaba térax asimétrico a expensas de
agenesia del masculo pectoral mayor y menor del lado izquierdo e hipoplasia de
la areola y del pezon ipsilateral. A pesar de que el paciente no presentaba
limitaciones funcionales importantes, tampoco habia sido diagnosticado hasta
ese momento con el Sindrome de Poland. Al examen mas detallado, no se
observaron alteraciones digitales que se mencionan en varios reportes, aunque

existen variantes de las formas clasicas ®.
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3. MARCO TEORICO
3.1. Sindrome de Poland
El Sindrome de Poland (SP) debe su nombre a Alfred Poland, quien fue el
primero en investigar la enfermedad clinicamente en 1841, el mismo hace a una
de las anomalias del musculo pectoral, en realidad la mas frecuente dentro del
grupo con una incidencia de 1: 20000-30000 RNV. La aparicién del SP se
observa mas comunmente en varones y se da mas frecuentemente en el lado

derecho (9).

Hasta el 2001, el sindrome se definia como la combinacion de la ausencia o
hipoplasia de los musculos pectoral mayor y/o menor con anomalias
esqueléticas, cutaneas y subcutdneas en el hemitérax ipsilateral y grados
variables de defectos en las extremidades superiores. Esta definicion fue
modificada por Al-Qattan, quien considerd la hipoplasia o aplasia del musculo

pectoral como una forma moderada de SP (10).

La severidad y extension del SP varia mucho de un individuo a otro. La mayoria
de los casos de SP reportados son esporadicos, sin embargo, ocasionalmente
se han reportado casos intrafamiliares, pero aun en ellos la patologia se expresa

con gran variabilidad (11).

Es comun encontrar la asociacion del sindrome de Poland con otros defectos del
desarrollo como el sindrome de Klippel- Feil, que consiste en la segmentacion

de la columna cervical, defecto que secundariamente causa la triada de cuello
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corto, insercion posterior del pelo baja, cuello ancho con limitacion de los

movimientos cervicales (12).

Otra asociacién reportada, es con el sindrome de Moebius que consiste en la
pardlisis unilateral o bilateral del nervio facial, comUnmente con oftalmoplejia

externa, por la paresia del nervio abductor (13).

También se ha reportado la asociacion con el sindrome de Goldenhar o facio-
auriculo-vertebral, que presenta multiples alteraciones: a nivel facial hipoplasia
de las regiones malar, mandibular y/o maxilar del lado afectado, microtia con
diversas repercusiones auditivas, alteraciones oftalmoldgicas como tumores
epibulbares, microftalmia y estrabismo entre otros. En ciertos casos, cuando se
constato la presencia de Poland y otro sindrome, se tenia el antecedente de
exposicién a misoprostol o cocaina, y estos se encuentran asociados a eventos

de disrupcion vascular (12).

3.2. Etiologia del Sindrome de Poland

La causa del SP es desconocida, sin embargo, se han planteado algunas teorias.
Una de ellas destaca hace referencia a un déficit en la irrigacion de la region
pectoral y las estructuras adyacentes durante la embriogénesis. El musculo
pectoral mayor se diferencia en la sexta semana de desarrollo embrionario. La
porcion esternocostal del musculo, y el tejido que cubre la mama junto con parte
de la pared anterior del torax, reciben el flujo sanguineo desde la arteria toracica
interna. Una interrupcion del flujo de esta arteria en un periodo critico del

desarrollo, antes del desarrollo de circulacion colateral, puede producir una
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isquemia y la posterior pérdida del desarrollo y/o degeneracién de estas

estructuras (14).

Procesos de disrupcion vascular explican la expresividad variable de la
secuencia, pues dependiendo del compromiso en la irrigacion, se determinaria
la severidad del fenotipo. Esta hipotesis vascular involucra dos posibles
mecanismos: uno sugiere la disminucion del flujo sanguineo en la arteria
subclavia o en alguna de sus ramificaciones por efecto mecéanico compresivo;
otro propone la existencia de mutaciones en los genes implicados en la
morfogénesis de la arteria subclavia, que dan lugar a alteraciones del flujo

sanguineo por anomalias estructurales de los vasos (13).

Esta condicion primordialmente ocurre como un evento aislado, pero se han
reportado casos en los cuales esta anomalia se presenta en varios integrantes
de una familia, por la cual se ha planteado una herencia autosémica dominante

con penetracién reducida (12, 13)

En 1986 Bouwes-Bavinck y Weaver, acufiaron el término Disruption of
subclavian artery supply sequence (SASDS, por sus siglas en Inglés) como
hipotesis para explicar la asociacion sindromica de Poland, Klippel Feil y
Moebius, proponiendo una causa comun para las diversas afecciones que
comprometen la region irrigada por la arteria subclavia en el periodo embrionario.
Dicha hipoétesis sugiere que entre la 42 y la 62 semana de gestacion, la alteracion
de diversas ramas de la arteria subclavia puede generar la regresion prematura
y obstruccion que conducen a la devascularizacion, denervacion, firosis y atrofia

del segmento afectado (14,15).
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3.3. Diagnostico

El diagnéstico del Sindrome de Poland es predominantemente clinico. Una vez
que se examine al paciente es estrictamente obligatorio, explorar forma
sistematica alteraciones de la mano y del miembro superior del mismo lado. Se
recomienda la realizacion de un TAC de torax para valorar la gravedad de la
malformacion, lo cual debe ir acompafado de estudios complementarios para
ver el funcionamiento renal y un hemograma para buscar alteraciones asociadas

a estos niveles (16).

3.4. Clinica

La clinica de la SP se caracteriza por diferentes tipos de alteraciones (17). Las
alteraciones toracicas son dentro de las que se encuentran las anomalias
musculares, principalmente la agenesia de los vientres esternocostales del
pectoral mayor. En la exploraciéon clinica se evidencia por una depresion
infraclavicular y la ausencia del pilar axilar anterior. También puede aparecer
atrofia o hipoplasia del pectoral menor, serrato, dorsal ancho, intercostales e

incluso parte de los masculos abdominales (18).

El otro grupo de anomalias son las osteocartilaginosas, las mismas pueden ir
desde ausencia de costillas o desplazamiento del esternén, hasta pectus

carinatum, excavatum o apofisis xifoide bifida (18).
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En el caso de las anomalias cuténeas, la piel puede ser fina con adherencias
intensas con o sin alteraciones en la pilosidad. En algunos casos se puede

observar una brida axilar correspondiente al pilar anterior del pliegue de la axila.

Alteraciones Alteraciones Alteraciones Alteraciones
musculares Osteocartilaginosas Cutdneas Glandulares
Yy
i < LW
4 ) N )
\”\
PRERRT l )
Desde hipoplasia de (% AN & '
: M (29 =
los vientres i o Sy :
esternocostales :ectus carinaum Adherencias Agenesia 0
hasta agenesia estfu?dem;\;f?;um No pl!omdad hipoplasiamamaria
completa del Xifoi gs | a Bridas
pectoral =

Figura 1. Principales anomalias toracicas del Sindrome de Poland (Acastello, 2010)

Las anomalias glandulares pueden presentarse como aplasia o hipoplasia,
existiendo por tanto una asimetria mamaria, que suele diagnosticarse en la
pubertad, una vez iniciada la telarquia. También pueden aparecer alteraciones
en la implantacion de la mama, apareciendo mas elevada y lateralizada. El

complejo areola-pezon esta alterado en los grados mas avanzados (19).

Se han descrito de un 12 a un 60% de afectacién del miembro superior, siempre

del brazo homolateral, relacionadas a la presencia del Sindrome de Poland.

Entre las alteraciones, podemos diferenciar:

1. Axilares: axila lampifia (sin pelos) o brida axilar.
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2. Brazo y antebrazo: Suelen ser muy poco frecuentes. Incluyen hipoplasia de

brazo y/o antebrazo, o sinosotosis radiocubitales etc.

3. Anomalias de la mano: Mdltiples y variadas, con mayor afectacion de los
dedos medios, de modo que la afectacidbn del pulgar es excepcional. La
malformacion mas tipica es la braquimesofalangia, es decir, la agenesia o falta
de desarrollo de la segunda falange de uno o varios dedos, causando una
braquidactilia. La braquidactilia se define como el tamano
desproporcionadamente pequefio de los dedos, y ademas puede estar asociada
a una sindactilia (dedos unidos). Se han descrito muchas otras alteraciones

raras que aparecen con poca frecuencia (19).

3.5. Abordaje terapéutico

El sindrome o anomalia de Poland fue descrito hace mas de 150 afios por el
prosector anatomico Alfred Poland, quien encontr6 una rara alteracion congénita
que presentaba alteraciones hipoplasicas de la pared toracica y extremidad
superior ipsilateral, y que siempre presenta ausencia parcial o total del pectoral
mayor. Se asocia generalmente a alteraciones de los cartilagos costales,
atroficos o ausentes, a ausencia de segunda, tercera y cuarta costillas, a amastia

y atelia en oportunidades, y mas raramente a sindactilia (19).

El tratamiento de esta anomalia depende de la severidad del cuadro que
presenta cada paciente, que puede ir desde un defecto minimo por ausencia de
algunos haces del pectoral mayor hasta la ausencia de casi todas las capas de
la pared, quedando sdlo una cubierta pleurocutanea. El sindrome de Poland se
encuentra dentro de las alteraciones congénitas de la pared toracica y como

todas ellas, compromete el desarrollo de la estructura osteocartilaginosa y, a
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veces, de los tejidos blandos asociados, causando alteraciones estéticas que
pueden ir desde las apenas visibles hasta aquellas que repercuten de manera
importante en la psiquis del paciente. De igual manera, estas patologias

comprometen de manera parcial o total la funcion cardiorrespiratoria (11,15).

Hipoplasico Pequefio Hipoplasicopero _, ”
Clase | PERHSICOY q Y pop P Sin alteracién
asimetrico elevado presente
Hipoplasicoo Hipoplasicoo Fai@on Minima
esternocostal 5.5
Clase Il ausente ausente alteracién
ausente
o e ey Porcion :
Hipoplasico o Hipoplasico o Alteraciones
Clase lll esternocostal .
ausente ausente Amesnt importantes

Figura 2. Clasificacién del Sindrome de Poland (Acastello, 2010)

La gran mayoria de estos pacientes son asintomaticos, eso unido a la escasa
frecuencia de la malformacién, retarda el diagndstico hasta la adultez, cuando
ante la presencia de disnea y palpitaciones dificilmente objetivables, el paciente
recurre al doctor. Las deformidades acentuadas han sido asociadas a
insuficiencia respiratoria 0 cardiaca secundarias, debido a la disminucién de

volumen toracico y desplazamiento del corazon del centro del torax (3).

Si bien la sintomatologia no es mucha, el compromiso psiquico de los pacientes
es muy importante, generalmente son pacientes muy timidos, retraidos, y
avergonzados de su defecto, lo que les impide hacer una vida normal, hacer
deportes, ir a la piscina y/o la playa, desvestirse en lugares publicos o tener una

autoestima adecuada (9).
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La limitacion fisica de los nifios con Sindrome de Poland ha sido motivo de
estudios, en los que se ha encontrado que lo mismos tenian menor actividad en
el juego que los normales. Es comun en ellos la "postura del misero”, con los
hombros caidos y hacia adelante, el dorso redondo y la cabeza gacha, lo que les

da un aspecto realmente lamentable (11).

3.6. Evaluacion del recién nacido y seguimiento de los pacientes

La evaluacion correcta y el seguimiento apropiado de los pacientes portadores
de Sindrome de Poland son de fundamental importancia para determinar la
conducta a seguir en cada caso. La asimetria toracica, la ausencia de depresion
subclavicular y del surco axilar, junto con la palpacion de la masa muscular

determinaran el grado de hipoplasia o agenesia muscular (20).

Cuando existe anomalia condrocostal leve se puede detectar palpando una
depresion de grado variable en la pared toracica. En los casos severos con
hernia de pulmon, el defecto es evidente a simple vista. Asi mismo, el examen
fisico revela el grado de alteracion de la mama, areola y pezén; como asi también

el tipo de anomalia que afecta al miembro superior ipsilateral (21).

La valoracion imagenoldgica se realiza con un par radiografico de torax, esto
permitira detectar si estan presentes o no las anomalias costales y a qué costillas
corresponden. También aportan datos del estado de la columna vertebral y la
presencia o no de dextroposicion cardiaca. Este ultimo es un hallazgo frecuente
de observar, siempre que la malformacion sea izquierda. La tomografia
computada con reconstruccion tridimensional de la pared toracica, aporta datos
gue no podrian ser vistos de otra manera. Se utiliza para una evaluacion mas

precisa del defecto muscular y cartilaginoso y en el seguimiento a largo plazo de
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los injertos costales. También es importante realizar una busqueda dirigida y

orientada hacia las asociaciones mas frecuentes (21).

Una vez evaluados todos estos parametros, es necesario determinar el grado de
malformacion para encaminar la tactica terapéutica a seguir en cada caso. Las
premisas que se tienen en cuenta para evaluar esta cirugia son: otorgarle un
adecuado contorno al térax, suprimir la hernia de pulmaon, brindarle rigidez a la
pared y evitar deformidades agregadas. De esta manera, el paciente quedaria
preparado para la colocacién, en su debido momento, de la protesis muscular o
mamaria, segun el sexo del mismo. En los nifios con pared condrocostal normal,
(Grado 1) sOlo se plantea la resolucion del aspecto estético al llegar a la
adolescencia. En estos casos se utiliza un implante mamario en las mujeres y
una protesis siliconada que reemplaza al musculo en los varones; previa

colocacién de expansor.

En el grado Il se debe evaluar el pectus carinatum contralateral en los controles
evolutivos. El aumento de este provoca una mayor rotacion del esternon,
deprimiendo los cartilagos del lado afectado y por ende una disminucion del
diametro anteroposterior de ese hemitérax. Esto provoca mayor incidencia de
escoliosis y mayor deformidad. Se indica la correccion quirdrgica cuando se
comienza a observar la rotacion esternal, en la mayoria de los casos es alrededor

de los 10 a 12 afios (22).

En cuanto al grado Il es inevitable la rotacion esternal si no se soluciona el
defecto de la pared costal antes de la pubertad. Distintas técnicas quirargicas
fueron propuestas para la reparacion del defecto de la pared toracica de los

pacientes con Grado lll. Sin embargo, la mayoria de los autores coincide en la

24



necesidad de reforzar y darle estabilidad a la pared del térax con injertos
costales. El injerto 6seo autélogo requiere la reseccion subperiéstica de la
segunda costilla homolateral siguiente al defecto. El injerto 6seo homadlogo
(hueso de banco), simplifica la técnica, no agrega morbilidad pero no siempre se

encuentran disponibles (22).

En los pacientes Grado |, colocacion de protesis mamaria o muscular (segun
sexo) a partir de la pubertad. En aquellos pacientes que presentan un grado Il, o
sea depresion homolateral y rotacion esternal con carinatum contralateral, se
decide la conducta quirargica con el objetivo de brindarle una mejor configuracién
al térax y evitar que avance la deformidad. De esta manera se deja preparado el
térax para la colocacion de una protesis. En este grupo la cirugia consiste en la
correccion quirdrgica del pectus carinatum contralateral mediante la extraccion
de los cartilagos costales correspondientes en forma subpericondral y la

realizacién de una esternotomia oblicua desrotante (23).

En los pacientes que presentan una deformidad grado I, la técnica utilizada es
la siguiente: incision arciforme de concavidad superior en el sitio correspondiente
al futuro surco inframamario; diseccion de un flap cutaneo, con la precaucién de

no abrir la fascia endotoracica para evitar entrar en la cavidad (23).

Hay que tener en cuenta que practicamente no existe tejido entre la piel y la
pleura o el pericardio, s6lo muy escaso tejido celular subcutaneo y una fascia
endotoracica muy delgada; liberacion del borde esternal y de los extremos de las
costillas hipoplasicas desperiostizandolas; colocacion del injerto costal que

puede ser: - homologo (hueso de banco) - autélogo (costilla del propio paciente)
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para lo cual se realiza la reseccion subperiéstica homolateral de la segunda

costilla siguiente al defecto (23).

En el injerto autdlogo y segun necesidad puede realizarse un split costalos
injertos costales se fijan medialmente al esterndn y hacia lateral a las costillas
hipoplasicas con material irreabsorbible colocacién de una malla protésica sobre
el injerto 6seo con el propdsito de otorgarle mayor consistencia y proteccion a la

pared. También favorece el desarrollo de tejido fibrotico (23).

Si el paciente no ha completado su desarrollo, se utiliza una malla de material
reabsorbible, en caso contrario de material irreabsorbible se deja colocado un
drenaje tubular en el lecho que se exterioriza por contrabertura y se conecta a
un aspirofusor; 8., sintesis de la piel con sutura de nylon monofilamento en forma

intradérmica (23).

En los casos que presentan pectus carinatum contralateral, se extiende el vértice
interno de la incisién en forma horizontal hacia el lado opuesto y se realiza su
correccion resecando en forma subpericondral los cartilagos afectados y
realizando una osteotomia esternal oblicua desrotante que corrija la posicion del

esternén (23).

Medidas posoperatorias:

- Realimentacion a partir de las 6 horas.

- Antibioticoterapia (cefalosporinas de 1° generacion) por 48 horas.

- Analgesia reglada hasta el alta.

- Retiro del drenaje a las 24 a 48 horas aproximadamente.
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- Alta al tercer dia.

- Reposo domiciliario durante una semana, luego puede comenzar gradualmente
a realizar sus actividades habituales en un lapso de dos meses

aproximadamente, confirmando la solidez en los injertos costales (21-23).
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4. MARCO METODOLOGICO

Serealizo el reporte de un caso. EI mismo fue atendido en la Unidad de Cuidados
Intermedios Neonatales del Hospital Distrital de Limpio. El seguimiento del caso
abarco el tercer trimestre del afio 2018. Se persiguio describir las caracteristicas
de un recién nacido con Sindrome de Poland y el abordaje terapéutico realizado
ante dicha anomalia. Se aplico el método clinico para el diagndstico de la entidad
genética.

Para la realizacion de la investigacidon se utilizaron varias técnicas: la
observacion directa (del paciente) para la confirmacion del diagndstico clinico; el
analisis documental (de los complementarios) para realizar el seguimiento y
evolucion del paciente. Toda la informacion fue recabada en un instrumento tipo
bitacora (registro sistematico) donde se anotaron los datos referentes a las
variables de estudio que fueron: caracteristicas clinicas del RN relacionadas al
Sindrome de Poland; factores de riesgo presentes en el caso de estudio y
abordaje terapéutico.

Para el analisis de los resultados se comenz6 por obtener la informacion a través
del registro sistematico de notas de campo, para luego proceder a la transcribir
y ordenar la informacion. En el caso de los video tomados, los mismos fueron
vistos en multiples ocasiones y utilizados como método de triangulacion de la
informacion para corroborar los datos obtenidos. Los resultados fueron
expresados en forma de informe. Para este estudio se siguieron las normativas
para la redaccion de Reportes de casos en las Ciencias de la Salud, de Huaman
y cols., (24).

Durante esta investigacion se respetaron los principios éticos descritos en la

declaracion de Helsinki de 2010 para investigaciones médicas. Se cont6 con el
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consentimiento informado (en este caso de la madre del RN) para la realizacion
de los estudios requeridos, la toma de fotografias para el diagnéstico y las

anotaciones de la informacion necesaria para la redaccion de este trabajo.
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5. RESULTADOS

La madre del caso en cuestion resultd adolescente de 16 afos, soltera. Se
constataron solo cuatro (4) controles prenatales. Su VDRL fue No reactivo HIV:
No reactivo, STOCHR: negativo. Los resultados laboratoriales mostraron cultivo
de secrecidon vaginal con gérmenes comunes del canal vaginal. Estudio
secundario incompleto. La gestante recibio una (1) sola dosis de la vacuna TDPA
1 dosis; no se realiz6 busqueda de Streptococo grupo B, ni se realizé serologia
para chagas. De manera general, el embarazo fue no deseando, negado, niega

intento de aborto, controles prenatales y seguimiento inadecuados.

En el momento de la recepcion del RN, se realizé clampado oportuno del cordon
a los 60 segundos, no se realiz6 apego materno inmediato, ni lactancia materna
debido a la mala mecanica respiratoria constatada por el pediatra de guardia,
quien al examinar al RN constaté movimientos anormales del hemitérax del lado
derecho con hundimiento durante las fases respiratorias, agenesia de la areola
del lado derecho, agenesia de la musculatura de la region pectoral del lado
afectado, se observé anomalia fisica visible, sospechandose malformacién
toraxica, el resto del examen fisico normal fue normal, pero debido a su delicado

estado se decidié remisién a una unidad de cuidados intermedios.
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Figura 1. Recepcion y valoracion del diagnostico presuntivo, en el momento del

nacimiento.
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RN ingreso a la Unidad de Cuidados Intermedios del Hospital distrital de Limpio
en el mismo dia del nacimiento (29-12-18), en el contexto de prematurez,
Sindrome de distrés respiratorio, bajo peso al nacer. Requirié oxigeno por canula
a 2 litros con FR de 65-70 y SO2: de 95%. A las 12 hs del ingreso, mostro signos
de mejoria de la mecanica respiratoria y se decidié disminuir el oxigeno de
manera gradual hasta constatar recuperacion total cuando se realizdé la
suspension del tratamiento a las 24hs de vida. Al ingreso se realizaron examenes
de imagenes; RX de térax donde se constata agenesia de parilla condrocostal
del lado derecho, se solicita Eco- cardiograma, Eco- encefalograma, Eco-
abdominal en busca de otras malformaciones, todos ellos realizados de manera
ambulatoria, pues no se cuenta con la tecnologia en el Hospital, mas indicacién

de otros examenes laboratoriales.

Los resultados encontrados fueron: Eco- encefalograma NORMAL, ECO-
abdominal NORMAL, ECO- cardiograma reveld leve insuficiencia tricuspidea,
resto NORMAL. Los examenes laboratoriales también fueron todos normales
(HMG (30.12.18) GB: 13200 N: 41% L;55% M;5% PLAQUETAS: 355000 HB: 14

HTO: 42, PCR: NEGATIVO). No requiri6é antibiéticos

El examen fisico y dismorfolégico por aparatos y sistemas, permitio el
diagnéstico clinico definitivo del Sindrome Poland, Clase Il. La entrevista a la
madre, asi como la confeccidon del arbol genealdgico, permiti6 descartar la
presencia del Sindrome en los progenitores o en otros familiares de linea directa.
Como dato interesante, la paciente sufrié cefalea en el primer trimestre, periodo
en el que todavia no conocia de su embarazo, y consumié analgésicos
antijaguecosos con ergotamina, medicamento en ocasiones relacionado a la

presencia del Sindrome de Poland.
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Figura 2. Segundo control llevado a cabo en la Unidad de Cuidados Intermedios,

ya con diagndstico confirmado por imagenologia.
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Al cuarto dia de vida se constata coloracién amarillenta de piel y mucosas, se
solicita bilirrubinemia que retorna bilirrubina total: 19.3 bilirrubina indirecta: 18,9
por lo que se decide iniciar luminoterapia que requirié por 72hs, nuevo control a
las 24hs de iniciado la luminoterapia retorno BT:16.7 BI: 16,3 por lo que continu6

con LMT hasta obtener valor de BT: 10 Bl: 9,1 a las 72hs de iniciada LMT.

Ante buena evolucion del neonato, a los 12 dias de vida, con alimentacion con
pecho materno, buena succién y buen crecimiento, se decidio alta con entrega
de plan de estudio, y seguimiento multidisciplinario, control pediatrico,

acompafamiento con Psicologia.

También se sugirié control con Traumatologia, con derivacion al Hospital de
Acosta Nu, por lo que se entreg6 pedido de TAC de térax con reconstruccion de
ventana 0sea, para valorar la correccion posterior del defecto y se notifico al

Programa de Defectos Congénitos
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Figura 3. Condicién del neonato con Sindrome de Poland al momento del egreso
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6. DISCUSION Y COMENTARIOS

Se establecio el diagnéstico de secuencia de Poland por las caracteristicas de
las anomalias del musculo pectoral, tanto por la clinica como por los resultados
radiogréaficos. En un estudio de 38 casos de secuencia de Poland fueron también
los RX los que confirmaron el diagndstico e indicaron la posible orientacion sobre

la gravedad y prondstico de los casos (4).

Aunque en el caso que se presenta no se observo la asociacion con defectos de
la mano, la literatura revisada coincide en que los tiempos coincidentes de la
individualizacibn de la porcion esternocostal del pectoral mayor, de la
condrificacién de la falange media y de la separacién de los dedos, sugieren una
patogenia comun para las anomalias caracteristicas del sindrome de Poland (5,
6, 10). Segun los autores consultados, cerca de la 7ma. semana del desarrollo
embrionario, la porcion esternocostal del pectoral mayor queda bien separada
de la porcién clavicular. La condrificacion de la falange media se produce con
una edad media de 49 dias y es también en la 7ma. semana que se produce la
separacion de los dedos de la mano (10,12,13). Es decir, todo nos lleva a pensar
gue en la 7ma. semana sucede algo que altera el desarrollo, pudiendo ser una
causa de las anomalias que se describen, exceptuando la unilateralidad tipica

de esta malformacion.

Otras escuelas defienden la hipodtesis vascular, segun la cual la hipoplasia o
estenosis de la arteria subclavia podria alterar el desarrollo de las estructuras
irrigadas por las ramas periféricas de esta arteria sin son terminales. Jiménez y
colaboradores, en el 2009, en un estudio de la vascularizacién de los miembros

superiores, en pacientes con secuencia de Poland, encontrando una evidente
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asimetria entre el lado afectado y el sano que apoyaria la hipotesis del origen

vascular (3), insuficiencia que se produciria ya en el periodo embrionario.

Resumiendo todo lo encontrado, entre las principales causas del sindrome en
estudio, se han revelado algunos factores mecanicos como trombosis, embolias,
hemorragias o compresiones, trastornos embrionarios con alteraciones del
normal desarrollo de los vasos y no hay que dejar de mencionar, a pesar de la
infrecuencia con que han sido relacionados, los factores externos como
infecciones, hipoxia o algunas drogas, entre las que se encuentras algunos
antijaguecosos, pudiendo haber sido el uso de los mismos durante la etapa

embrionaria, un importante factor de riesgo para el neonato estudiado.

Mas alla de la prematuridad y las complicaciones surgidas luego del nacimiento,
el recién nacido estudiado era un nifio sano, y no se constataron otras
malformaciones o deficiencias, lo que es un buen indicador de salud fisica y
mental lo que nos lleva a enfatizar que “no se hallaron reportes de casos en los
que confluyeran deficiencias mentales ni transmision genética de la enfermedad”

(11).

En el caso que nos ocupa, no se encontraron antecedentes del sindrome en
ningun familiar de la linea directa, lo cual concuerda con la mayoria de los
estudios consultados para la realizacion (8, 15, 21-25), si bien es cierto que si se
ha descrito de forma excepcional asociacion familiar (primos, madre-hija e

incluso gemelos univitelinos) (11).

El paciente estudiado era del sexo masculino; segun la literatura el 75 % de los

afectados son varones y la alteracion torécica aislada puede ser de pequefia
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magnitud es posible que el sindrome no sea tan infrecuente, ya que muchos
casos pueden pasar inadvertidos (19). Aunque aun es pronto para una decision
quirargica en el caso presentado, vale la pena comenta que la mayoria de los
pacientes con Poland que demandan cirugia son mujeres por el mayor impacto
psicolégico que produce en ellas el defecto estético mamario y, habitualmente,
son sometidas a mas de una intervencion ya que el tiempo, el desarrollo fisico y

la lactancia modifican los resultados estéticos logrados inicialmente.
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Anexo 1. Carta de Solicitud de Permiso a la Institucidon para la realizacién
del estudio

UNIVERSIDAD NACIONAL DE CAAGUAZU
Sede Coronel Oviedo
Creaula por Ley N* 3175 del ¥ de \ipo de 2007
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS
Sede Coronel Oviedo — Departamento Caaguaza

Creada por Revolwcadn CSUN* OF del 1 de marso de 2008

DIRECCION DE POSGRADO

07/04/19
Dia, Mes, Afio

Senora Dra. Cynthia Elizabeth Cardozo Nessi

Directora del Hospital Distrital de Limpio

Quien suscribe. Guillermo Ageero, con Reg. Prof. 8773, me encuentro
realizando el Trabajo de Investigacion fitulado *SINDROME DE POLAND:
CARACTERIZACION Y ABORDAJE TERAPEUTICO DE UN RECIEN NACIDO
ATENDIDO EN LA UNIDAD DE CUIDADOS NEONATALES DEL HOSPITAL
DISTRITAL DE LIMPIO, ANO 2018" como requisito académico para la
culminaciéon del Post grado en Neonatologia, de la Facultad de Ciencias
Médicas de la Universidad Nacional del Caaguazi.

Comeo parte del mencionado estudio necesito acceder a la informacién
de un recién nacido atendido en nuestra UCIN. Por tal motivo, me dirijo a Ud., y
por su intermedio, a quien corresponda, para solcitar la debida autorizacion.

Sin otro particular y en espera de una respuesta favorable a lo solicitado

le saludo muy atentamente
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Anexo 2. Hoja de Informacion y Formulario de Consentimiento Informado

UNIVERSIDAD NACIONAL DE CAAGUAZU /"7\\

Sede Coronel Oviedo A

Creada por Ley N* 5 195 dtel 4 de Mayor de 2007 A i

FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS K naex /]
Sede Coronel Oviedo — Departamento Caaguazi e

Crepdiz por Resodwesin CSUNY 0 dol 11 de marzo de 20N

DIRECCION DE POSGRADO
INFORMACION SOBRE LA INVESTIGACION

Nombre del Investigador Principal: Dr. Guillermo Aglero

Nombre de la Organizacion: Unidad de Cuidados Neonatales del Hospital
Distrital de Limpio

Titulo de la investigacion: SINDROME DE POLAND: CARACTERIZACION
Y ABORDAJE TERAPEUTICO DE UN RECIEN NACIDO ATENDIDO EN LA
UNIDAD DE CUIDADOS NEONATALES DEL HOSPITAL DISTRITAL DE
LIMPIO, ANO 2018

Objeto y fin de la investigacion: el Sindrome de Poland, es una condicion
que se presenta con una baja incidencia, y que apenas causa mortalidad, por
ello, existen pocos estudios relacionados al mismo. Lo que hace que los
meédicos Obstetras, Neonatblogos y/o Pediatras, raramente tengan la
oportunidad de observar pacientes con la mencionada patologia y cuando esto
ocurre no siempre estan preparados para su diagnostico y abordaje. De esta
premisa nace la pregunta de investigacion que da lugar a este trabajo.

Con la realizacion de este trabajo se pretende, caracterizar a un recién
nacido con Sindrome de Poland, asi como describir el abordaje del mismo en la
etapa neonatal, informacién notoriamente necesaria en las areas de Pario,
Neonatologia y Pediatria. A través del estudio de este caso clinico, y la
socializacion de los resultados se beneficiara todo el personal de blanco que de
una manera u otra estd en contacto con los recién nacidos. También seran
beneficiados los futuros potenciales neonatos que porten el mencionado
sindrome pues, recibirdn una atencion de salud eficaz y acorde a su
padecimiento.

Durante esta investigacion se respetaran los principios éticos descritos en la
declaracion de Helsinki de 2010 para investigaciones médicas, dando a la
madre el derechc de permitir o no la recoleccién de datos sobre su hijo; una
vez aceptado incluso, ella tendra la posibilidad de retirar su permiso si asl lo
deseara. Se asegura la confidencialidad y el resguardo de la identidad de la
familia en cuestién, especiaimente, la del recién nacido, usando la informacion
recolectada, asi como las fotografias y videos tomados, tendran como
propdsito principal el diagnostico, perc pudiéndose utilizar con posteriorioridad
para publicacion, tendiendo ésta solamente fines académicos y cientificos. El
estudio, al ser observacional descriptivo, no causarad dano fisico o psicolégico
para los involucrados
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UNIVERSIDAD NACIONAL DE CAAGUAZU
Sede Coronel Oviedo
Creads por Ley N* 3198 del 4 de Mayo de 2007
FACULTAD DE CIENCIAS MEDICAS
Sede Coronel Oviedo —~ Departamento Caaguazi

Creada por Resofwescn S0 N® 6 ded 1] de marso de W

DIRECCION DE POSGRADO

FORMULARIO DE CONSENTIMIENTO INFORMADO

He leido la informacion proporcionada o me ha sido leida. He tenido la
oportunidad de preguntar sobre ella y se me han contestado
satisfactonamente las preguntas que he realizado

Consiento veluntariamente participar en esta investigacion como madre de
un recién nacido que sera el centro de! estudio y entiendo que tengo el
derecho de retirar mi pemiso para continuar la investigacion en cualquier
momento sin que ello afecte a mi hijo o0 a mi en ninguna manera

Nombre del recién nacido Adan Samuel Rios Acevedo
Nombre de la madre: Milena Jazmin Acevedo Talavera C.I: 7.328.954

Firma de la Madre: M;Amudé_ Fecha 07/04/19

Si es analfabeta, su huella dactilar y en su lugar, un testigo seleccionado por
la madre, que sepa leer y escribir, cebe firmar,
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