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I. TÍTULO 


 ESTUDIO DESCRIPTIVO DE LAS MALFORMACIONES ÓSEAS Y TEJIDOS BLANDOS DE 
TÓRAX Y DE LA EXTREMIDAD SUPERIOR Y SU TRATAMIENTO EN PACIENTES PEDIÁTRICOS 
CON SINDROME DE POLAND EN 10 AÑOS EN EL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA


 

II. DEFINICIÓN DEL PROBLEMA


 El síndrome de Poland (SP) representa un problema de salud que es deformante y puede 
llegar a ser incapacitante, con repercusiones sociales, laborales, y psicológicas, dependiendo del 
grado de malformación que el paciente presente. Se han descrito diversas anomalías 
estructurales en los pacientes que presentan esta patología, sin embargo, no existe publicado en 
la literatura indexada ningún estudio descriptivo que detalle éstas en nuestra población. Del 
universo de malformaciones posibles del miembro torácico en el síndrome de Poland, se 
pretende conocer la frecuencia de cada una de ellas en la población que acudió al Instituto 
Nacional de Pediatría en los últimos diez años, mediante el uso de métodos de imagen, y el 
tratamiento otorgado.

!
III. ANTECEDENTES Y MARCO TEÓRICO

Generalidades
 

El síndrome de Poland es una asociación de grados diversos de malformaciones torácicas y del 
miembro superior ipsilateral. La agenesia de los fascículos esternocostales del pectoral mayor es 
su sine qua non. Las malformaciones de la mano son diversas y complejas, pero la 
braquimesofalangia es característica.1,2 La descripción clásica consiste en agnesia/hipoplasia 
unilateral del músculo pectoral mayor generalmente asociado a anomalías de la extremidad 
superior y/o de la mano ipsilateral — que generalmente presenta acortamiento y sindactilia.3,4,5,6 
Los pacientes femeninos presentan asimetría mamaria por hipoplasia homolateral, además de un 
CAP (complejo aréola-pezón) distópico e hipoplásico. Sin embargo, la patología puede presentar 
una gran diversidad de alteraciones torácicas musculares, osteocartilaginosas y 
cutaneoglandulares. Los casos severos pueden presentar agenesia del músculo dorsal ancho e 
involucramiento de la extremidad superior unilateral con retardo en el crecimiento generalizado.
7,8 

Pese a que Lallemand9, autor francés, describió el primer caso de síndrome de Poland en 1826, el 
epónimo “Síndactilia de Poland” fue acuñado por Clarkson10 en el artículo con ese mismo nombre 
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en 1962 en honor a Alfred Poland, con base en la revisión realizada por Brown y McDowell.11 El 
Dr. Poland, un estudiante y profesor de anatomía del Guy’s Hospital en Londres, emitió por 
primera vez una descripción completa del síndrome en 1841 en un artículo intitulado “La 
deficiencia de los músculos pectorales”.12-15 Poland describió en la necropsia de George Elt, un 
ex-convicto de 27 años de edad (ver fig. 1), la hipertrofia del oblícuo mayor y su inserción en los 
cuerpos de las seis costillas inferiores, la deficiencia de las porciones esternal y costal del 
pectoral mayor y ausencia del pectoral menor, además de la hipoplasia del serrato e hipoplasia de 
los vasos torácicos y la ausencia de las falanges medias de los dedos de la mano ipsilateral con 
excepción del dedo medio, y la sindactilia en el segundo espacio interdigital. Sin embargo, Poland 
nunca documentó de manera clara o fehaciente la asociación de las malformaciones torácicas y 
de la mano. Han existido más autores quienes han descrito deformidades aisladas del síndrome y 
Froriep fue, al parecer, el primero en asociar ambas malformaciones.16 En 1900, Furst propuso, 

Fig. 1. Esbozo de George Elt, en Poland A. Deficiency 
of the pectoral muscles. Guy’sHospitalReports 
1841;6:191. 

Mano izquierda del paciente de A. Poland exhibida en 
Gordon Museum of Guy’s Hospital, Londres.
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quizás por primera vez en la historia, que se trataba de un síndrome al suponer una causa 
fisiopatológica común para el conjunto de malformaciones observadas en los músculos torácicos 
y en la mano.17 Tiempo después se popularizó esta asociación como una entidad sindromática 
con el epónimo “síndrome de Poland” en la literatura.15 Otros nombres como “síndrome de 
aplasia pectoral y disdactilia”,18 no han sido mundialmente adoptadas hasta ahora. Incluso, en 
1977 Mühlbauer le denominó síndrome de Amazona al SP en un paciente femenino con agenesia 
mamaria.19

La incidencia actual del síndrome se estima en 1 en 7000-100 000 personas. Representa el 14% 
de las aplasias mamarias y se presenta en hasta 10% de los pacientes con sindactilia. Tiene 
predominio masculino (M/F = 3:1), y el lado derecho se ve involucrado en 60-75% de los casos 
esporádicos. La frecuencia por lado en pacientes femeninos no tiene predominio.

!
Fisiopatología

Se le ha llamado en ocasiones secuencia de Poland (SP) a esta dismorfia, puesto que la teoría más 
prevalente sobre su patogenia, de Bavinck y Weaver, sugiere como causa la interrupción del 
aporte sanguíneo al primordio del miembro torácico a la sexta semana de gestación. Dustagheer 
et al20 observó durante esta semana la división muscular del pectoral en su porción clavicular y 
esterno-costal, además de coincidir con la diferenciación del sexto arco aórtico en las ramas 
arteriales subclavia y vertebral, la formación de los dedos y la desaparición del tejido interdigital 
para formar los espacios interdigitales. Esta disrupción causa hipoplasia de la arteria subclavia o 
una de sus ramas, que determinará la diversidad de la anomalía.21,22 Sin embargo, la evidencia 
fisiopatológica para demostrar causalidad no es consistente.22,23 


Existen casos familiares, para lo que se ha propuesto una herencia autosómica dominante con 
penetrancia reducida y expresividad variable.1,24-26 Sin embargo, no se han identificado defectos 
crmosómicos hasta el momento, ni tampoco consistencia en estudios con gemelos 
monocigóticos.27

Finalmente, puede existir un componente teratogénico por la asociación observada con la ingesta 
materna de talidomida,3 e incluso un incremento al doble del riesgo de presentarlo con el 
tabaquismo materno.28


!
Variabilidad Clínica

La braquisindactilia es un espectro de deficiencias de la mano que van desde la braquidactilia con 
o sin sindactilia hasta la deficiencia de los tres rayos centrales o agenesia de los dedos (similar a 
una deficiencia transversa). En la mano hendida atípica, el dedo índice, medio y anular están 
ausentes con presencia de los metacarpianos. Esta deficiencia crea una hendidura en forma de 
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“u” en vez de la configuración en forma de “v” asociada a una mano hendida típica. Una mano 
hendida atípica o se asocia con patologías sistémicas y no está asociada a la herencia. La 
deficiencia generalmente es unilateral, esporádica y no se asocia con deformidades en los pies.29 

Todas las formas de braquisindactilia (incluyendo a la mano hendida atípica) pueden estar 
asociadas al SP. La diferencia embriológica entre el SP y la braquisindactilia es el nivel en el que 
ocurrió la insuficiencia arterial, ya sea proximal a la arterial axilar o distal con afectación de la 
cresta ectodérmica apical, respectivamente.30

La sindactilia es la interconección anormal entre dos dedos adyacentes y se describe 
dependiendo de la magnitud y la extensión de esa unión.31 La interconección puede incluir la 
longitud total de los dedos adyacentes (completa) o puede descontinuarse distalmente hacia las 
puntas de los dedos (incompleta). Puede involucrar sólo la piel y tejido fibroso (simple) o puede 
incluir tejido óseo (compleja). Las sindactilias que ocurren aunadas a otras anomalías se conocen 
como sindactilias complicadas (ver figura 2).


Fig. 2. Tomada de Neligan PC, Song DH. 
Plastic Surgery: Volume 4: Trunk and 
Lower Extremity. Congenital Hand: Ch. 
28 Disorders of Differentiation and 
Duplication (Hovius SER). Sanders 2012, 
3e, USA.

A. Sindactilia incompleta, B. Completa, 
C. Compleja, D. Complicada.
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La sindactilia es una anomalía congénita común, con una incidencia de cerca de 2 a 3 en 10,000 
nacimientos, con tendencias familiares. La sindactilia hereditaria se asocia con alteraciones 
genéticas en regiones del cromosoma 2.32 Su modo de transmisión se considera autosómico 
dominante con expresividad variable y penetrancia incompleta. Ni la presentación familiar, 
asociada con sindactilia del segundo y tercer dedos de los pies, ni la forma esporádica, se asocian 
con alteraciones sistémicas. 

La sindactilia complicada es una categoría amplia que incluye conexiones anormales 
interdigitales y anormalidades óseas. Muchos de estos casos están asociados con un síndrome, 
como es claramente el caso del síndrome de Poland, las bandas constrictivas, o el síndrome de 
Apert. La alteración de la mano más leve asociada al SP es una mano de menor tamaño que la 
contralateral con sindactilia simple incompleta.33

La clasificación de las características morfológicas de las malformaciones de la mano y del 
miembro superior mejoran el entendimiento para el pronóstico, la función y la apariencia en SP. 
Además permiten detallar la diversidad de malformaciones que se pueden observar en este grupo 
de pacientes. En 1974, Glicenstein et al34 propuso una clasificación de 4 tipos de anomalias de la 
mano: tipo 1, braquimesofalangismo; tipo 2, braquimesofalangismo y sindactilia sin flexión en la 
articulación interfalángica; tipo 3, simbraquidactilia con ausencia de la segunda falange; y tipo 4, 
ectrodactilia unilateral.

En 1983, König y Lenz35 con una serie de 56 pacientes con SP subdividieron las malformaciones 
de la mano en 3 tipos: braquidactilia/simbraquidactilia (la forma más leve), mano hendida atípica, 
y peromelia (la forma más severa). Serui36 propuso una clasificación radiológica de las 
malformaciones de la mano en 3 tipos: tipo 1, braquidactilia; tipo 2, ectrodactilia parcial; y tipo 3, 
ectrodactilia completa.

En 1984, Gausewitz et al37 clasificaron las malformaciones de la mano en los pacientes con SP en 
4 tipos: tipo 1, 5 dedos presentes aunque sea hipoplásicos; tipo 2, dedos funcionales limítrofes 
con ausencia de los dedos axiales; tipo 3, defectos severos sin dedos funcionales; tipo 4, 
defectos de los rayos radiales con agenesia del pulgar.

Al-Qattan8 propuso una clasificación limítrofe de 7 tipos de malformaciones basados en una serie 
de 20 pacientes con SP: tipo 1, mano normal; tipo 2, forma frustrada (la mano es más pequeña al 
compararse con la contralateral); tipo 3, braquisindactilia clásica con 5 rayos potencialmente 
funcionales; tipo 4, algunos rayos están presentes; tipo 5, todos los dedos son disfuncionales o 
con agenésia; tipo 6, deficiencia transversa proximal a las articulaciones metacarpofalángicas; y 
el tipo 7, deficiencia parecida a la focomelia.
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Finalmente, Catena y cols. propuso en 2012 una nueva clasificación basado en el análisis clínico e 
instrumental de 175 pacientes (tabla 1); la serie más grande hasta el momento. 

!

!
Las características anatómicas del tórax han llevado a la división del SP en dos principales 
variantes, la forma simple o leve y la forma compleja o severa.11 La severidad de las 
malformaciones de la mano no se relacionan directamente con aquellas del tórax.

La forma simple es la más común, y se caracteriza por la ausencia del vientre esternocostal del 
pectoral mayor, que produce un pliegue axilar ipsilateral deficiente. El vientre clavicular se 
encuentra presente como fibras triangulares delgadas insertadas del húmero al tercio 
inferomedial de la clavícula. La mama y el complejo areolomamilar presentan hipoplasia y 
desplazamiento axilar. El tamaño de la clavícula, húmero, ulna y de las falanges es por lo general 
menor al contralateral. 

La forma compleja se caracteriza en general por agenesia del vientre esternocostal del músculo 
pectoral mayor, malformaciones costales y esternales, desplazamientos musculares, y una 
braquisindactilia severa. El vientre clavicular, el hemitorax ipsilateral y los componentes de la 
extremidad superior son notablemente menores en tamaño. Puede existir una brida axilar, por lo 
general con remanentes de tejido muscular. Se puede observar agenesia del serrato anterior y por 
ende una escápula alada, así como desplazamiento o ausencia de otros componentes 
musculares. Puede presentarse un cuerpo esternal y xifoides bífidos y cortos, los cartílagos 
esternocostales en el lado afectado pueden estar rotados y coalecer en una barra vertical. La 

Tabla 1. Clasificación de Catena y cols. para las malformaciones de la mano 
y de la extremidad superior en el síndrome de Poland (SP)

I Ausencia de malformaciones de la mano/extremidad superior 42.3%

II Hipoplasia de la mano sin anomalías morfológicas ni funcionales 8%

III Simbraquidactilia con 5 dedos funcionales y posibles anomalías 
morfológicas falángicas y rango de movimiento parcial (ROM) 

20.6%

IV Simbraquidactilia con algunos dedos funcionales 14.9%

V Simbraquidactilia con dedos agenésicos o no-funcionales 4.6%

VI Malfomaciones clásicas de la mano de SP con sinostosis proximal 
radio-ulnar

VII Malfomaciones clásicas de la mano de SP con escápula alta 
congénita

4.6%

VIII Otras malformaciones asociadas
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inserción del recto abdominal ipsilateral puede estar alta, la clavícula corta, la escápula pequeña, 
rotada y acendida. La porción anterior de los cuerpos costales 2-5 son delgados y pequeños con 
sus respectivos cartílagos faltantes superolateralmente, reemplazados por una membrana 
pleurofascial cuyo movimiento puede observarse con la respiración.

Foucras ha clasificado a los pacientes con SP de acuerdo a la deformidad toracica en 3 grados 
dependiendo de la severidad de esta (tabla 2).38,39 

!
!
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Tabla 2. Clasificación de Foucras del SP. Descripción, morfología, reconstrucción 3D y TC. (traducida de 
Pinsolle V et al. Autologous fat injection in Poland's syndrome. JPRAS 2008;61(7):784–791.

Grado I Grado II Grado III

Deformidad leve Deformidad moderada Deformidad severa

Hipoplasia del pectoral mayor Aplasia del pectoral mayor marcada e 
hipoplasia de otros músculos

Aplasia pectoral y mamaria 
Aplasia de otros músculos

Hipoplasia mamaria moderada Posible deformidad costal Deformidad esternal, costal siempre 
presente

Ligera asimetría torácica masculina 
Asimetría mamaria femenina

Importante asimetría torácica masculina 
Importante asimetría mamaria femenina

Asimetría torácica mayor en ambos 
géneros 
Asimetría mamaria con aplasia en 
mujeres

!!!!!!!!!



!14

Existen 2 tesis elaboradas en el Instituto Nacional de Pediatría sobre el SP, descriptivas, 
observacionales, transversales y retrospectivas. En éstas se investigó el carácter genético de 
herencia de la patología en la población del mismo y las malformaciones observadas de forma 
clínica únicamente. No se reportaron los hallazgos imagenológicos ni estadísticos del tratamiento 
de los pacientes. La primera, intitulada “Anomalía de Poland. Variabilidad Clínica”40 publicada en 
1981, hace un análisis de los casos vistos en el INP en los primeros 10 años. Se revisaron 24 
casos, todos encontrados de forma esporádica. Se encontraron malformaciones de la mano en 
19/24 pacientes (12/24 pacientes con sindactilia, 11/24 pacientes con hipoplasia de los huesos 
de la mano, 3/24 pacientes con ausencia de falanges, 2/24 pacientes con ausencia de dedos, 
1/24 con ausencia completa de la mano, 2/24 pacientes con clinodactilia, 2/24 pacientes con 
pliegue simiano), 10/24 pacientes presentaron una extremidad superior más corta que la 
contralateral, 1/24 pacientes con hipoplasia de radio y cúbito), malformaciones torácicas (7/24 
pacientes con hipoplasia del pezón, 2/24 pacientes con agenesias costales, 1/24 pacientes con 
disgenesias claviculares, 1/24 pacientes con escoliosis dorsal), además de otras malformaciones 
dentro de las que se encuentran parálisis facial, telecanto, síndrome de Moebius, estenosis 
esofágica, apéndices preauriculares, entre otros. La segunda, publicada en el 2000, e intitulada 
“Experiencia de la Consulta Externa del Instituto Nacional de Pediatría en el Síndrome de 
Poland”41, revisó 33 casos desde 1974 hasta 1999. Para la publicación de esta tesis no se 
encontraron estudios latinoamericanos acerca del SP y sugiere a la población del INP como un 
sitio adecuado para su investigación por ser el lugar de referencia a nivel nacional por excelencia. 
Fue el segundo estudio más grande encontrado en la literatura hasta ese año. Todos los 
pacientes fueron casos unilaterales con malformaciones de mano — dentro de las que se 
encontraron sindactilia en 14/33, braquidactilia en 10/33, braquisindactilia, oligodactilia y 
oligobraquisindactilia — y sólo 4/33 con una extremidad superior afectada de menor tamaño.

!
DIAGNÓSTICO

El diagnóstico de SP no siempre es claro antes de la adolescencia, cuando el paciente se hace más 
consciente de la asimetría. La forma severa por lo general no pasa desapercibida en la infancia. 
Sin embargo, un diagnóstico clínico adecuado requiere revisión de todo el tórax y ambas 
extremidades superiores descubiertos, mediante una palpación de todos los elementos 
osteomusculares, medición de cada elemento de la extremidad y comparación con el lado 
opuesto.7 Aun en formas leves, la diferencia de dimensiones es clara. Se deben realizar las 
siguientes mediciones, orquilla esternal-acromion, acromion-olecranon, olecranon-estiloides 
ulnar y la longitud falángica bilateral. Fácilmente se puede documentar una diferencia en la 
longitud de los dedos pidiendo al paciente que aproxime la cara palmar de las manos una contra 
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la otra. Se realiza la exploración muscular de forma habitual y se obtienen fotos basales. Se 
observa a continuación ejemplos de los pacientes observados en la consulta externa.


!
!
!
!
!
!
!
!
!
!
!
!


!


!

!
!
!

Figura 3. Fotografías de pacientes con SP en proyección frontal. A. 
Femenino con deformidad torácica leve y asimetría del complejo aréola-pezón 
(CAP). B. Paciente con hipoplasia mamaria derecha, asimetría del CAP y 
deformidad torácica con un polo mamario superior vacío. C. Masculino con 
deformidad torácica leve, banda fibrosa axila derecha y asimetría del CAP.

C

BA
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Las modalidades imagenológicas se detallan en la tabla 3, traducida de Seyfer AE y cols.11,42,43


!

!
La examinación ultrasonográfica de los músculos pectorales no demostró una correlación directa 
entre involucramiento muscular y la gravedad de la malformación de la mano.24,44 El calibre de 
los vasos de la extremidad superior eran de aspecto normal.

!
Diagnóstico Diferencial

Los pacientes con SP pueden presentar escoliosis, complicando la apariencia y tratamiento de la 
deformidad torácica,45 y se ha sugerido una mayor predisposición a malignidades como 
leiomiosarcoma, neuroblastoma, leucemia, tumor de Wilms46, y carcinoma mamario.47

además de las asociaciones descritas el síndrome de Moebius,48 parálisis facial contralateral,49 

deficiencia en la hormona de crecimiento,50 falta de descenso teticular, pielonefritis y 

Tabla 3. Imagenología del síndrome de Poland
Modalidad Hallazgos Propósito
Ultrasonografía Aplasia de parte del pectoral 

mayor; tejido mamario escaso; 
asimetría torácica

Diagnóstico prenatal posible; 
disponible; de utilidad en niños 
muy pequeños e infantes

Mamografía Ausencia del pectoral mayor 
adecuadamente posicionado en 
una vista oblicua mediolateral; 
mama hipoplásica

May be an incidental finding on 
mammography; other modalities 
usually needed for confirmation

Radiografía Tele de tórax confirma hemitórax, 
costillas, clavícula y escápulas 
hipoplásicas; asimetría de la pared 
torácica; costillas delgadas y cortas 
en el lado afectado; 
malformaciones de la mano

Ayuda a identificar y clasificar; 
confirma malformaciones oseas 
de la extremidad superior y 
torácicas esqueléticas

Tomografía computada Aplasia del pectoral mayor; 
hemitórax hipoplásico; caracteriza 
las malformaciones 
musculoesqueléticas

Puede confirmar la presencia del 
dorsal ancho para el plan 
preoperatorio

Imagen por resonancia 
magnética

Aplasia del pectoral mayor; define 
la anatomía musculoesquelética

Planeación prequirúrgica para 
definir la anatomía; ofrece 
opciones multiplanares y evita la 
radiación ionizante

Sonografía duplex 
color

Alteraciones en la velocidad del 
flujo sanguíneo en la extremidad 
afectada

Evalúa el estado de los vasos 
seleccionadas

Angiografía por 
resonancia magnética

Malformaciones vasculares Evalúa el estado de los vasos 
seleccionadas

*Todas estas opciones no son necesarias para diagnóstico o planeación preoperatoria
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megacalicosis,51 dextrocardia,52 displasia facio-aurículo-vertebral,53 displasia frontonasal,54 
síndrome de Klinefelter, síndrome de Carey-Fineman-Ziter, aniridia y anomalías del nervio 
óptico,55 hidrocefalia, y craneosinostosis.54

Aun no se han descrito frecuencias ni riesgo de presentar estas patologías agregadas al SP. Por lo 
que hay pocas recomendaciones al respecto como realizar estudios radiológicos del tórax, como 
una radiografía simple o una tomografía de tórax e incluso una resonancia magnética torácica, 
para valorar la hipoplasia muscular.56 Hay autores que recomiendan estudios de imagen renal de 
forma temprana por la escasa probabilidad de un defecto acro-pectoral-renal, es decir, SP con 
anomalías renales (4 casos de 400 en la literatura mundial)46.

!
TRATAMIENTO QUIRÚRGICO

Se han desarrollado múltiples clasificaciones para determinar la elección del tratamiento del 
tórax, de la mama, y/o de la extremidad superior y de la mano, dependiendo del grado de 
afectación.57 Pese al gran número de clasificaciones, parece no imponerse una más importante 
que el criterio quirúrgico de cada cirujano. El tratamiento quirúrgico debe entonces dividirse y ser 
determinado primero por las áreas a tratar. Los objetivos de la reconstrucción son 
primordialmente de carácter estético, a excepción de las malformaciones del miembro superior 
que impidan la función, como es el caso de la sindactilia. Además, la estrategia terapéutica de las 
malformaciones está determinada por el grado de afectación estructural, la edad, y el género del 
paciente, y por lo general se requieren varios tiempos quirúrgicos. Son necesarias una gama de 
técnicas quirúrgicas, que pueden asociarse entre sí, dentro de las que se incluyen prótesis 
mamarias, prótesis torácicas, colgajos libres y pediculados, e injertos autólogos de tejido 
adiposo.58 

El tratamiento de la sindactilia ha sido discutido ampliamente los téxtos clásicos de cirugía 
plástica59 y cirugía de mano60, sin embargo, el tratamiento torácico y mamario es más particular 
de esta patología. 

La reconstrucción torácica debe permitir modelar la línea axilar anterior, dar volumen a los 
cuadrantes superiores del hemitórax afectado, ocultar el defecto infraclavicular correspondiente a 
la agenesia de los fascículos esternocostales del pectoral mayor, y corregir la aplasia torácica en 
el caso de las formas graves. En la mujer, además, se debe restaurar la forma y el volumen de la 
mama, para conseguir simetría mamaria, y en ocasiones, el complejo aréolo-mamilar. 

En mujeres con aplasia mamaria es frecuente la expansión torácica previa a la colocación de un 
implante definitivo con o sin rotación de un colgajo musculocutaneo de dorsal ancho. Huemer et 
al. realizó reconstrucciones torácicas con un colgajo musculocutáneo transverso de gracilis y 
lipoinfiltración en casos leves para disminuír la morbilidad dorsal.61 En hombres se prefirió en un 



!18

tiempo la colocación de implantes de silicón preformado62,63,64 en vez de colgajos 
musculocutaneos, que ha tendido al abandono por fracaso en la reconstrucción. Gravvanis A et 
al. realizaron una reconstrucción pectoral y torácica con un colgajo de tejido autólogo 
anterolateral de muslo basado en una arteria perforante femoral circunfleja lateral.65 Pinsolle et 
al. dividieron a los pacientes con SP de acuerdo a la clasificación de Foucras en 3 grados, 
dependiendo de la severidad de la deformidad toracica, para su tratamiento con inyección 
autóloga de tejido adiposo con buen resultado.38, 39

No obstante, el uso de colgajos libres o la reconstrucción ósea de la pared torácica son 
excepcionales. Fokin y Robicsek describieron una alternativa para la reconstrucción torácica 
utilizando injertos costales y mallas con fijación esternocostal, aunque se han utilizado un gran 
número de colgajos y materiales aloplásticos, como el titanio,66 para su reparación. Además, 
debe recordarse que cada caso es único, y que las secuelas cicatrizales y funcionales deben ser 
minimizadas.67 

Se han intentado reconstrucciones tan tempranas como Kelly et al.68, con un colgajo libre de 
dorsal ancho contralateral en una paciente de 2 años de edad. Otros intentos han sido de Liao et 
al.69 con un DIEP (deep inferior epigastric perforator flap), y Coleman y Saboerio70 que han 
popularizado la lipoinfiltración para las deformidades mamarias.

Las complicaciones postoperatorias en la corrección de la deformidad mamaria en el SP obedecen 
al tipo de reconstrucción. En los casos en los que se utiliza una prótesis, puede ocurrir 
contractura capsular, la ruptura, distorsión, y migración del implante, y la formación de seroma.
71,72,73 La reconstrucción con un colgajo puede fallar por problemas de perfusión que causen 
pérdidas parciales o totales. La asimetría mamaria es prácticamente una constante en las 
reconstrucciones unilaterales.67

Por lo general, los resultados postoperatorios son buenos, cómo en el caso de Seyfer et al. con un 
grupo de 27 pacientes, pese a que las prótesis torácicas requirieron explantación en el 75% de 
los casos.72

!
IV. JUSTIFICACIÓN


 Es un hecho que en la práctica médica el conocimiento que un médico pueda tener con 
respecto a una patología logra orientarlo y hacerle buscar intencionadamente datos clínicos que 
integren sus hallazgos. La comprensión y precisión que se tenga en una enfermedad permiten 
reducir las posibilidades que algún dato trascendental sea pasado por alto.


 Existen descripciones y clasificaciones independientes, en la literatura mundial, de las 
malformaciones que se presentan en miembro torácico en el síndrome de Poland. Sin embargo, la 
literatura latinoamericana es precaria en este tema pese al tiempo transcurrido desde las 
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primeras descripciones de la patología. Las tesis existentes en el INP sólo documentan 
frecuencias de las malformaciones sin estudios de imagen ni la terapéutica empleada para su 
tratamiento, por lo que se requiere de mayor investigación en estas áreas para complementar el 
conocimiento de esta patología.


 Sólo en hospitales de concentración nacional como el instituto Nacional de Pediatría se 
tiene un conjunto tal de pacientes que permita analizarlas malformaciones en este síndrome, 
aunado a las herramientas imagenológicas y especialidades clínicas que atiendan a los 
requierimientos terapéuticos individuales.

!
V. HIPÓTESIS


 •  La evaluación de los estudios radiológicos actuales de los pacientes con SP menores de 
18 años del INP nos ayudará a describir con exactitud las anomalías en mano, antebrazo y brazo.


 • La revisión de los expedientes clínicos del INP con diagnóstico de SP nos informará de 
los tratamientos quirúrgicos y no quirúrgicos realizados en extremidad superior en esta 
población.

!
VI. OBJETIVO GENERAL


 Describir las anomalías del miembro torácico superior y el tratamiento realizado para su 
corrección en los pacientes con síndrome de Poland menores de 18 años que acudieron al INP 
durante  el período comprendido del 2002 al 2012.

   Objetivos  específicos:

1. Describir las frecuencias de las anomalías encontradas en mano, antebrazo y brazo en 
pacientes con diagnóstico de síndrome de Poland.

2. Evaluar los estudios radiológicos realizados para diagnosticar las alteraciones de miembro 
torácico

3. Describir el tratamiento quirúrgico realizado en los pacientes con alteraciones de miembro 
torácico en Síndrome de Poland

!
VII. TIPO DE ESTUDIO


 Se trata de un estudio descriptivo, retrospectivo y transversal.

!
PLAN DE ANÁLISIS ESTADÍSTICO  
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Estadística descriptiva, para las características sociodemográficas y las variables cualitativas, se 
utilizarán proporciones; para las variables cuantitativas, se emplearán medidas de resumen de 
tendencia central (media, mediana, mínimo-máximo).


!
VIII. METODO


A. DEFINICIÓN DEL UNIVERSO


 La población a estudiar incluye a todos los pacientes que ingresaron desde enero del año 
2000 diagnosticados con síndrome de Poland en el INP con expediente vigente hasta Diciembre 
de 2012.

!

B. CRITERIOS DE


 INCLUSIÓN 


• Paciente con edad  de 0-18 años

• Pacientes con diagnóstico de síndrome de Poland con expediente clínico vigente hasta 

Diciembre de 2012 que presenten alteración de miembro torácico.

• Pacientes con expediente clínico y radiológico completo


EXCLUSIÓN

• Todo paciente con malformaciones de miembro torácico o del tórax con otros diagnósticos 

que no cumplan criterios clínicos para caracterizarlos como síndrome de Poland.

ELIMINACIÓN 


• Todo paciente sin vigencia en el INP por haber cumplido mayoría de edad, o todo paciente 
que no desee ser incluido en el estudio o cuyos padres no deseen que éste participe.


!
C. MÉTODOS DE SELECCIÓN DE LA MUESTRA El marco de muestreo comprende a todo 

paciente con expediente activo en el archivo clínico del INP con diagnóstico de Síndrome 
Poland hasta Diciembre de 2012.



 

D. DEFINICIÓN DE VARIABLE


ESCALAS DE MEDICION


Nombre Variable Definición Operacional

Edad Cuantitativa discreta Tiempo transcurrido a partir del 
nacimiento hasta el momento del 
estudio medido en meses.
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!
Las anomalías a describir se analizaran cualitativa y cuantitativamente en la población de 
estudio.

!
Procedimientos:

Se realizará de inicio un análisis de todos los  expedientes en el archivo clínico del hospital 
con diagnósticos de “braquisindactilia”, “malformación torácica”, “síndrome de Poland”, 
“agenesia mamaria”, “sindactilia”, “secuencia de Poland”, hasta caracterizar a todos los 
pacientes con diagnóstico de síndrome de Poland. Después, se recolectará la información de 
éstos consignada en cada uno de sus expedientes sobre su edad, diagnósticos, 
especialidades que proveen la atención clínica del paciente, procedimientos quirúrgicos y 
diagnósticos a los que han sido sometidos junto con las fechas y resultados de éstos, 
complicaciones, y malformaciones. 

!
CONSIDERACIONES ÉTICAS 


Sexo Cualitativa nominal Fenotipo del paciente dado por su 
genotipo

Síndrome de Poland Cualitativa Asociación genética que reúne al menos 
la agenesia de los fascículos 
esternocostales del pectoral mayor para 
su diagnótico clínico

Anomalías  del 
miembro superior

Cualitativa nominal Las alteraciones en el desarrollo normal 
del miembro torácico que causan 
deformidad

Intervenciones 
quirúrgicas

Cualitativa nominal Los procedimientos hospitalarios que se 
hayan realizado en un paciente en 
cualquier parte del cuerpo para dar 
función, o mejorar el apecto estético a 
cargo de un cirujano en una sala de 
operaciones

Estudios radiográficos Cualitativa nominal Cualquier análisis imagenológico en sus 
diversas modalidades con fines 
diagnóticos o terapéuticos.

Nombre Variable Definición Operacional
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La presente investigación se considera sin riesgo, de acuerdo con el artículo 17 inciso I del 
Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de Investigación para la Salud. Se 
mantendrá la confidencialidad de la Información. 

!
IX. PROCESAMIENTO Y PRESENTACIÓN DE LA INFORMACIÓN


 Después de recopilar toda la información, se analizarán las características de la anomalía y 
la frecuencia de su aparición en la población estudiada.

!
X. CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO


 Puesto que se trata de un estudio descriptivo, retrospectivo, y sin riesgo, no se requiere 
carta de consentimiento informado.

!
XI. RECURSOS Y LOGÍSTICA


 Para lograr realizar este trabajo de investigación se requiere de:  

!
MATERIAL


! Infraestructura del Instituto Nacional de Pediatría.

! Registros de radiología y programación de cirugía.

! Expedientes clínicos.

! Formatos impresos.

! Computadora personal Pentium IV.

! Programa estadístico SPSS 12.0.

! USB (unidad de memoria digital externa).

! CD (discos compactos).

! Impresora.

! Plumas y lápices.

! Tabla de apoyo.


!
!
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HOJA DE RECOLECCIÓN DE DATOS


ESTUDIO DESCRIPTIVO DE LAS MALFORMACIONES ÓSEAS Y TEJIDOS BLANDOS DE TÓRAX Y DE LA 
EXTREMIDAD SUPERIOR Y SU TRATAMIENTO EN PACIENTES PEDIÁTRICOS CON SINDROME DE POLAND EN 
10 AÑOS EN EL INSTITUTO NACIONAL DE PEDIATRIA — HOJA DE CAPTURA!!
Expediente:! ! ! ! Nombre:!
Género: M �  F �  ! ! ! Dx:!
F. Nac.:  •  • !
Domicilio:!
Tel.!
Interconsultas: �  CPR �  Genética �  Ortopedia �  Rehab �  G&O �  Otros:!
Antecedentes familiares Si �  No �  ! !!
Anomalías del miembro superior:! ! �  Ipsilateral! ! �  Contralateral!
�  Braquidactilia! �  Afalangia! ! ! ! �  Hipotrofia!
�  Sindactilia! ! �  Agenesia de mano! ! ! �  Otras _______________!
�  Sinfalangia! ! �  Hipoplasia ósea de mano!
�  Clinodactilia!! �  Hipoplasia radio-cubital!
�  Oligodactilia!! �  Acortamiento/hipoplasia!!
Anomalías torácicas:! ! ! �  Ipsilateral! ! �  Contralateral!
�  Agenesia de pectoral mayor! �  Agenesia esternocostal PM! �  Hipoplasia de pectoral mayor!
�  Hipoplasia mamaria! ! �  Agenesia mamaria! ! �  Otras _______________!
�  Asimetría areolo-mamilar! �  Asimetría torácica!!

Complicaciones PostOp: Si �  No �  ___________________________________________!!

!!

!

Cirugía Fecha Cirujano

Fecha Estudio Resultado

Biopsia No. Fecha Resultado
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XI. RESULTADOS


 Se incluyeron 32 pacientes con diagnóstico de síndrome de Poland, en los cuales 
predominó el género femenino (53%). La media de edad fue de 14.2±5.4 años. En el 56% (18 
casos) se observó afectación del lado derecho, mientras que en resto (44% o 14 casos) hubo un a 
afectación del lado izquierdo. Ningún paciente tuvo antecedentes heredofamiliares patológicos.

!
Con relación a las interconsultas, los pacientes tuvieron más de una y la mayoría tuvo 
interconsulta al área de genética (81%) (cuadro 1).

!
Cuadro 1. Tipo de interconsulta

!

!
Se presentaron 2 casos con síndrome de Moebius asociado al SP. Hubo otras patologías en esta 
población no relacionadas con el SP como rinitis alérgica (1 caso), atopia (1 caso), escoliosis (1 
caso), malformaciones arterio-venosas (1 caso), neumonía (1 caso), retraso psicomotor (1 casos), 
síndrome metabólico y obesidad (1 caso), síndrome nefrótico (1 caso), y pie equino varo (1 caso),

!
Presencia de anomalías


 El 66% (21 casos) tuvo anomalías del miembro superior, todos presentaron anomalías de 
tórax, y es de notarse que algunos pacientes presentaron más de una anomalía. El lado que con 
mayor frecuencia estaba afectado fue el derecho 56% (gráfica 1).

!
!
!
!
!
!

Interconsulta % (n)

Ortopedia (n=32) 41 (13)

Cirugía plástica y reconstructiva(n=32) 44 (14)

Rehabilitación (n=32) 47 (15)

Genética (n=32) 81 (26)

Otros (n=32) 59 (19)
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Gráfica 1. Lado de las anomalías

!

� 

!
Anomalías en mano


 Se encontraron 41 anomalías de mano y hubo pacientes con más de una. Del total de 
anomalías, la más frecuente fue braquidactilia 34% (14 casos) seguido de sindactilia con 29% (12 
casos), ningún paciente tuvo hipoplasia radio-cubital, el resto se distribuyó como se muestra en 
la gráfica 2. 

!
!
!
!
!
!
!
!
!
!
!

56%

44% Derecho
Izquierdo

n=32
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Gráfica 2. Distribución de las anomalías de mano


� 

Con respecto a las anomalías del miembro superior, la mayoría presentó hipoplasia del mismo (7 
casos) (gráfica 3).

!
Gráfica 3. Anomalías del miembro superior
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!
Todos los pacientes presentaron anomalías de tórax, algunos casos con más de una por paciente, 
con un total de 78 casos. El 100% presentó agenesia o hipoplasia del pectoral mayor. La mayoría 
presento agenesia del pectoral mayor con 18 casos y asimetría torácica con 15 casos  (gráfica 4).

!
Gráfica 4. Anomalías de tórax
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Cirugías

En 15 pacientes (47%) se llevo a cabo al menos una cirugía, sin embargo, hubo pacientes que 
requirieron más de un procedimiento quirúrgico por lo que se realizaron 24 operaciones en la 
cuales predominó la liberación interdigital con 6 cirugías, el resto se distribuyo de la siguiente 
manera (gráfica 5):

!
Gráfica 5. Distribución de las cirugías realizadas


� 

Por el número de intervenciones la mayoría tuvo 2 y 3 intervenciones (5 casos respectivamente), 
seguida de una intervención (4 casos) y sólo un paciente tuvo 5 intervenciones.

!
Además se observó que 2 pacientes tuvieron complicaciones mamarias que requirieron 
reintervenciones quirúrgicas y en 4 pacientes se presentó web creeping interdigital.

!
!
!
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Estudios auxiliares de diagnóstico

Los estudios diagnósticos que se reportaron en los expedientes fueron radiografías, angiografía, 
tomografía computada, ultrasonido y electrofisiología, no hubo ningún caso con alguna biopsia. 
A algunos pacientes se les realizó más de un estudio diagnóstico por lo que se reportó un total 
de 43 estudios, del total el más utilizado fue la radiografía (74%), seguido del ultrasonido, 
especialmente ultrasonido renal/urinario (21% de los estudios diagnósticos y 28% del número de 
pacientes). La distribución de los estudios fue como se muestra en el cuadro 2.

!
Cuadro 2. Distribución de los auxiliares de diagnóstico

!

!
XII. DISCUSIÓN


 El síndrome de Poland es una entidad cuya frecuencia aun se desconoce en la población 
latinoamericana, sin embargo, se puede estimar basado en los reportes de la literatura 
anglosajona. La población estudiada en esta investigación se constituye de pacientes pediátricos 
mexicanos que acuden para su manejo al Instituto Nacional de Pediatría (INP) a lo largo de 10 
años (2002-2012). Se observó un escaso, pero mayor número de pacientes femeninos en esta 
serie, a diferencia de lo observado en la literatura mundial. Es necesario recordar que la 
deformidad en varones puede pasar desapercibida o ser suficientemente sutil que los pacientes 
no acudan a un médico, mucho menos a un centro de alta especialidad -como es el INP- para su 

Tipos de estudios de diagnóstico (n=43) n  (%)

Radiografía de mano 12 (28)

Radiografía de codo   3 (7)

Radiografía de antebrazo   2 (5)

Radiografía de columna 10 (23)

Otras radiografías   5 (12)

Ultrasonido axilar   1 (2)

Ultrasonido urinario    9 (21)

Otros ultrasonidos   2 (5)

Angiografía MS   1 (2)

Tomografía computarizada de tórax    1 (2)

Electrofisiología del nervio facial   2 (5)

Otros estudios de imagen   3 (7)
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tratamiento. En las series anteriores del INP no se ha mostrado preferencia alguna por algún 
género en los pacientes con SP. Se observó un predominio del síndrome del lado derecho (56%), 
acorde a la literatura, a diferencia de lo observado en las series anteriores en el INP, dónde no se 
observó predominio de lado afectado. De lograr una serie con mayor número de casos podría 
reflejarse esta tendencia de manera más clara. Además, se presentó un caso inusitado con tórax 
en quilla y afectación torácica bilateral (agenesia del pectoral mayor, mamaria y aréolo-mamilar) 
pero anomalías unilaterales de la extremidad superior. Sería extremadamente valioso documentar 
este caso con todos los estudios de imagen adecuados por ser un caso único.

Es interesante observar que pese a que el abordaje clínico y terapéutico por lo general mantiene 
una misma directriz, no siempre lo hace. Solamente el 81% de los pacientes fue enviado al 
servicio de genética, sabiendo de antemano que ningún paciente presentó antecedentes 
familiares de la patología en familiares de primer grado, es decir, todos los casos fueron de novo 
o esporádicos. Es sabido que el SP puede presentarse aunado a otras alteraciones genéticas y 
patologías sindrómicas que es valioso determinar desde la primera consulta para así normar el 
seguimiento y tratamiento de estos pacientes. Genética, en este caso confirmó el diagnóstico y 
desacartó diagnósticos diferenciales. Es importante destacar que 2 pacientes tuvieron síndrome 
de Moebius asociado al SP y un paciente tuvo síndrome nefrótico (sin contar con imagenología 
renal para descartar un defecto acro-pectoral-renal). Otras interconsultas como al servicio de 
ortopedia dependían de las limitaciones que el paciente tuviera en el miembro superior como 
resultado de la patología o de otras anomalías como pie equino varo o escoliosis. Sólo se solicitó 
interconsulta al servicio de cirugía plástica cuando se consideró necesario el tratamiento 
quirúrgico para mano o para tórax, sin embargo tanto éste como ortopedia se ocuparon del 
tratamiento quirúrgico de la extremidad superior ie. liberación de espacios interdigitales, plastías 
de los dedos de la mano. Un solo paciente requirió pulgarización del segundo dedo de la mano, 
otro un injerto radial por mano zamba congénita. Finalmente, un paciente requirió tratamiento 
por cirugía cardiovascular para cierre de un conducto arterioso persistente.

Es interesante señalar que 2/3 de los pacientes presentaron anomalías de la mano, el tercio 
restante solamente presentó defectos torácicos. Los defectos de la mano oscilaron entre defectos 
menores como clinodactilia, hasta agenesia de la mano ipsilateral. La anomalía más 
frecuentemente encontrada fue la braquidactilia seguido de la sindactilia, que en conjunto 
representaron casi 2/3 (63%) de las deformidades de la mano, que también coincide con los 
hallazgos a nivel mundial. No se les realizaron radiografías de la mano a todos los pacientes con 
malformaciones de la mano ni a todos los que fueron sometidos a tratamiento quirúrgico. A 
continuación se muestran ejemplos de los hallazgos radiológicos que correlacionan con las 
descripciones morfológicas clínicas (fig. 4-8).
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Figura 4. Radiografía 
comparativa simple bilateral de 
mano. Se observa hipoplasia 
ósea de las falanges de los 
dedos 1-4 de la mano derecha y 
sindactilia cutánea 2-3 dedos. 
La mano izquierda es normal.

Figura 5. Radiografía comparativa 
simple bilateral de mano. Se 
observa marcada hipoplasia del 
2do al 5to rayo de la mano 
derecha. La mano izquierda es 
normal.
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Figura 6. Radiografía comparativa 
simple bilateral de mano. Mano 
izquierda con un solo núcleo de 
crecimiento del carpo y vestigio 
óseo de un dedo, sinostosis 
radiocubital proximal ipsilateral. 
La mano derecha es normal.

Figura 7. Radiografía simple de 
mano izquierda. Agenesia del 
pulgar izquierdo, hipoplasia del 
5to dedo, sinostosis en la base de 
los metacarpianos 4 y 5.
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Figura 8. Tomografía computada con reconstrucción 
tridimensional del tejido óseo, muscular y cutáneo. Se 
observa hipoplasia de la mano derecha, agenesia de 
los fascículos esternocostales del pectoral mayor 
(flecha blanca), e hipotrofia del miembro superior 
ipsilateral así como la deformidad torácica secundaria 
a la ausencia de tejidos blandos.
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Con respecto a las anomalías del miembro superior, sólo se encontraron 19 - 22% de los casos 
con hipoplasia o hipotrofia de éste. Es altamente posible que las anomalías más sutiles no sean 
perceptibles de primera instancia, que no causen alteraciones en la función, y esa sea la causa 
que no sean reportadas.

Es claro que a todos los pacientes se les encontraría ya sea hipoplasia o agenesia del pectoral 
mayor como anomalías torácicas, por la definición misma de la enfermedad. No todas las 
pacientes presentaron deformidad mamaria, pero 4 casos presentaron agenesia mamaria 
ipsilateral. Es claro que en estos casos tan severos se requiere un método quirúrgico 
reconstructivo que forme una nueva mama.

Casi la mitad de la población estudiada requirió al menos una intervención quirúrgica, 
principalmente cirugía de mano, y más específicamente liberaciones de espacios interdigitales 
por sindactilia. Sólo un caso requirió intervenciones más completar como es la pulgarización por 
agenesia del primer rayo, con buen resultado (como se puede ver en la radiografía simple de 
mano arriba). Las demás intervenciones fueron reconstructivas mamarias y 2 pacientes 
requirieron tratamiento quirúrgico oftalmológico para corregir las alteraciones del síndrome de 
Moebius. Un ejemplo del tratamiento quirúrgico mamario se observa en las siguientes imágenes 
(fig. 9).

!
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Figura 9. Fotografías en proyección frontal, lateral y 
oblicua derecha e izquierda. Se observa resultado 
mamario después de reconstrucción derecha por 
hipoplasia. Nótese la desviación del pliegue axilar 
derecho y la asimetría esperada del complejo areola-
pezón. 



!36

Las complicaciones observadas en el tratamiento quirúrgico son esperadas, tanto la recidiva de 
una sindactilia por web creeping o a causa de una liberación incompleta inicial, como el cambio 
de un expansor o un implante mamario por cualquiera de las siguientes razones: seroma, 
sangrado, ruptura, infección, o mala posición. Es interesante que así como se ha observado en 
todo el mundo, vemos que la reconstrucción mamaria se logra principalmente con implantes 
aloplásticos y no con tejidos autólogos como se hizo inicialmente con un colgajo de dorsal 
ancho, entre otros. Es importante continuar con este tipo de tratamiento para mejorar la calidad 
de vida en estos pacientes y su desarrollo funcional y psicológico sea adecuado.

Finalmente, puesto que el síndrome de Poland continúa siendo un fenómeno poco observado, es 
importante concientizar a los médicos de primer contacto ie. a los médicos especialistas en 
pediatría, sobre lo trascendente que su referencia puede ser en el tratamiento adecuado y 
oportuno de las patologías que en ocasiones llegan a ser observadas en esta población. Todos 
los pacientes y sus familiares requieren de consejo genético para determinar el riesgo de 
observar el mismo fenómeno en sus hermanos, o en su descendencia. Además de descartar otros 
síndromes concomitantes. La frecuencia de alteraciones renales no es suficiente justificación para 
solicitar estudios imagenológicos renales o urinarios, sin embargo, la gravedad y secuelas que 
éstas puedan causar hace necesario su diagnóstico temprano y obliga a descartarlas de primera 
instancia - por lo que si e recomiendan. Es claro que todos los pacientes con defectos del 
miembro superior, especialmente de la mano, requieren evaluación de la funcionalidad de la 
extremidad por un médico especialista en rehabilitación u ortopedia. No todos serán candidatos 
quirúrgicos, pero deberán de ser valorados por un especialista en mano para ofrecer el mejor 
tratamiento al paciente. Para esto, los estudios de imagen que sean necesarios para planear la 
intervención quirúrgica deberán ser realizados. Todo paciente femenino deberá ser considerado 
para reconstrucción mamaria en cualquiera de sus modalidades, especialmente después del 
desarrollo de caracteres sexuales secundarios. Este tipo de reconstrucción no es sólo estética, 
además tiene un gran impacto psicológico y del desarrollo. Los pacientes masculinos con 
defectos torácicos leves pueden no requerir tratamiento reconstructivo alguno, sin embargo, no 
debe restársele importancia a cualquier deformidad y remitir a cualquier paciente masculino a un 
cirujano plástico y reconstructivo para su valoración y manejo. Lo más importante es tener en 
mente que estos pacientes requieren de manejo multi e interdisciplinario y deben estar bien 
informados sobre las opciones que tienen para su tratamiento y el riesgo involucrado.

!
!
!
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