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RESUMEN

La secuencia de Poland es un defecto congénito tipicamente descrito como la
ausencia congénita unilateral del musculo pectoral, que puede encontrarse asociado
a la aparicion de otras anomalias toracicas ipsilaterales y/o de extremidades
superiores, las cuales abarcan diferentes grados de severidad funcional y de
alteraciones estéticas. En la literatura se describen distintas asociaciones con
diferentes sindromes, sin embargo su etiologia es aln desconocida, aunque existen
varias hipotesis sobre su posible causa, y es la mas aceptada aquella que hace
referencia a procesos de disrupcion vascular. En la practica clinica, las formas de
expresion leve pueden ser ignoradas, pero en los casos mas severos es requerida la
atencion de grupos multidisciplinarios de especialistas para su tratamiento. Se hace
una revision sistematica de la literatura sobre la secuencia de Poland.

Palabras clave: secuencia de Poland, defecto congénito, pared toracica, arteria
subclavia, esterndn, musculos pectorales.

ABSTRACT

Poland sequence is a birth defect typically described as unilateral congenital
absence of the pectoralis muscle, which may be associated with the occurrence of
other ipsilateral thoracic and/or upper extremities anomalies that cover different
degrees of functional severity and esthetic alterations. The literature describes
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various types of association with different syndromes; however, its etiology
remains unknown and several hypotheses about the possible cause of this disease
exist, being the most accepted the one that deals with vascular disruption
processes. In the clinical practice, mild forms of expression can be ignored, but in
the most severe cases, the attention of a multidisciplinary group of specialists is
required for disease management. A systematic literature review on Poland
sequence was made.

Keywords: Poland sequence, birth defect, thoracic wall, subclavian artery,
sternum, pectoralis muscles.

INTRODUCCION

La ausencia del musculo pectoral fue inicialmente descrita en 1826 por Lallemand,
y en 1839 por Froriep, quienes reportaron una asociacion entre la aparicién de
sindactilia con agenesia del musculo pectoral mayor.! En 1841 Alfred Poland, al
realizar una autopsia a un joven de 27 afios, describid la ausencia de la porcion
esternocostal del musculo pectoral mayor, con un origen clavicular intacto,
ausencia del pectoral menor, e hipoplasia del musculo serrato anterior y oblicuo
externo, que detall6 en su articulo del mismo afio titulado Deficiency of the pectoral
muscle.? En 1962, Patrick Clarkson, al describir a 3 pacientes con hipoplasia de
térax y sindactila, acuné el término de sindactila de Poland, 5 afios después el
nombre fue modificado a secuencia de Poland.®

La secuencia de Poland tiene una incidencia que varia entre 1/20 000* a 1/32 000°
recién nacidos vivos. En los estudios realizados se ha descrito una mayor
prevalencia en pacientes de sexo masculino que en femenino, con una razén de
2:1-3:1,' y entre 67 y 75 % de los casos reportados, la anomalia tuvo lugar en el
hemitorax derecho.®” En la actualidad no se reportan estudios que determinen la
prevalencia e incidencia de esta enfermedad en paises latinoamericanos.

Se realiza una revision sistemaéatica de la literatura con los términos: Poland
syndrome, Poland sequence, Poland syndrome review y sindrome de Poland, en las
bases de datos de Ovid, Ebsco host, PubMed/Medline. De los resultados obtenidos
se hizo una seleccion acorde con la relevancia de los articulos, y se dio prioridad a
aquellos articulos de revision, series y reportes de caso.

DESARROLLO
Clinica

La secuencia de Poland se caracteriza por la ausencia o hipoplasia unilateral del
musculo pectoral, generalmente en su porcion esternocostal (Figs. 1 y 2); puede
incluir alteraciones en los musculos serrato anterior, latisimo del dorso y oblicuo
externo. También, se puede acompariar de defectos ipsilaterales en miembro
superior, entre los cuales se incluyen: agenesia o hipoplasia del radio y/o ulna, y
braquisindactilia. Otras anomalias descritas son la ausencia y/o fusion de cartilagos
costales, depresiones en la pared toracica, pertus carinatum, herniacién de pulmoén,

242
http://scielo.sld.cu



Revista Cubana de Pediatria. 2015;87(2):241-246

atelia, amastia, carencia de vello axilar, hipoplasia de tejido celular subcutaneo y
agenesia renal unilateral.:2:58.°
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Fig. 1 A ¥y B. Tomografia axial computarizada con reconstruccidn tridimensional de toraz, A:
ventana de reconstruccidn de tejidos blandos (natese hipoplasia unilateral del musculo
pectoral derecho), B ventana dsea (notense estructuras dseas conservadas, con hallazgo
particular en este caso de proceso zifoideo bifida),

Fig. 2 A ¥y B. Paciente con secuencia de Poland, A: vista anterior, B vista lateral (ndtese
hipoplasia unilateral del musculo pectoral derecho, v la presencia de pectum excavatum]).

En la literatura se han reportado 19 casos que describen la presencia de
dextrocardia en relaciéon con la aparicién del defecto en el hemitérax izquierdo, y un
caso de situs inversus en relacién con la anomalia en el hemitérax derecho.0:1?
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Embriologia y etiologia

La etiologia de la secuencia de Poland actualmente es poco clara. Se han propuesto
varias hipotesis sobre la causa de esta enfermedad, y la mas admitida es aquella
que hace referencia a la irrigacion de la region pectoral y sus estructuras
adyacentes, durante la embriogénesis.® Entre la cuarta y quinta semana del
desarrollo embrionario, toma lugar la diferenciaciéon de las arterias subclavias, las
cuales, posteriormente, dan origen a ramas encargadas de la irrigacion el segmento
anterior de térax y abdomen, miembro superior y estructuras contiguas.
Simultaneamente a la aparicion del sistema arterial, se diferencian los tejidos del
musculo pectoral mayor en la sexta semana,**? por lo que se considera, que
eventos de isquemia secundarios a disrupcion vascular se manifestarian
clinicamente, como la ausencia o hipoplasia del tejido implicado.1®

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 2 posibles mecanismos: uno sugiere la
disminucioén del flujo sanguineo en la arteria subclavia o en alguna de sus
ramificaciones por efecto mecanico 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.”

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
penetrancia reducida.4-16

Sindromes y/o0 enfermedades asociadas

Existen ciertas enfermedades relacionadas con la secuencia de Poland, que
ocasionalmente pueden manifestarse junto con este. La secuencia de Moébius se
caracteriza principalmente por paralisis facial e incapacidad para realizar
movimientos oculares externos, y son el VI y VIl par craneal los mas
implicados.1”*® Se han reportado casos en los cuales se ha presentado
simultaneidad con respecto a las secuencias de Poland y Moébius, dando asi una
prevalencia de 1/50 000 de esa asociacion.®

También, se ha encontrado relaciéon con sindrome de Goldenhar o espectro
oculoauriculovertebral, que presenta primordialmente hipoplasia de las regiones
malar, mandibular y/o maxilar del lado afectado, microtia con diversas
repercusiones auditivas, alteraciones oftalmoldgicas -como tumores epibulbares-° y
vértebras fusionadas o hemivértebras.* El sindrome de Klippel-Feil, que consiste en
la segmentacion de la columna cervical, es un defecto que secundariamente causa
la triada de cuello corto, inserciéon posterior del pelo baja, cuello ancho con
limitacion de los movimientos cervicales.'® La anomalia de Sprengel o escapula
alada, y otras enfermedades como el sindrome de Adams-Oliver, la leucemia, el
linfoma no Hodgkin y el carcinoma ductal invasor en la mama hipoplasica, también
han sido asociados.?20:21

Las asociaciones de la secuencia de Poland con sindromes como Goldenhar, Klippel-
Feil y la secuencia de Moébius, pueden sugerir una etiologia comun, y, en parte,
respaldarian la hipétesis de una disrupciéon vascular, ya que a estos sindromes se
les atribuye un origen vascular; como por ejemplo, en el caso de la enfermedad de
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Klippel se hace mencién a la disrupciéon de la arteria vertebral, rama de la arteria
subclavia; ademaés, en ciertos casos, cuando se constatoé la presencia de Poland y
otro sindrome, se tenia el antecedente de exposicidon a misoprostol o cocaina, y
estos se encuentran asociados a eventos de disrupciéon vascular.'3:22
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