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RESUMEN
INTRODUCCION
Los Sindromes de Moebius y Poland son desérdenes congénitos raros del
sistema nervioso y musculoesquelético respectivamente, que pueden estar
asociados el uno con el otro.
El Sindrome de Poland esta caracterizado por hipoplasia o aplasia pectoral
unilateral asi como braquisindactilia u otras-malformaciones de la mano. El
Sindrome de Moebius es una parélisis congénita del sexto y séptimo par
nervioso craneal con involucro unilateral o bilateral.
En el Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzalez, siendo un centro de referencia
importante en el sistema de salud, en el servicio de Cirugia Plastica y
reconstructiva se ha reportado la serie mas grande a nivel mundial de
prevalencia de Sindrome de Moebius, sin embargof al ser un Sindrome
congenito raro, al igual que el Sindrome de Poland, se requiere realizar aportes
a la literatura mundial en relacién a la presentacién de esta asociacion asi como
su tratamiento.
OBJETIVO PRINCIPAL:
Describir la asociacion existente entre el Sindrome de Poland en sus diversos
espectros en los pacientes con Sindrome de Moebius.
MATERIALES Y METODOS
Estudio observacional, descriptivo, transversal y recolectivo. Se realiz6 una
revision de expedientes clinicos de los pacientes con diagnéstico de Sindrome
de Moebius — Poland en el Servicio de Cirugia Plastica y Reconstructiva del
Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzalez de 2015 a 2021. Se registraron los
datos de interés obtenidos del expediente clinico.
RESULTADOS:
Al evaluar la poblacién estudiada, se identificaron 4 mujeres (50%) y 4 hombres
(50%). La media de edad de los pacientes fue de +/- 19,3. El lado mas
frecuentemente afectado por sindrome de Poland fue el derecho (62,5%).
El Sindrome de Moebius mas frecuente fue el clasico (62,5%), en relacion a los
espectros de sindrome de Poland, el mas frecuente fue el tipo 2A (87,5%).
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En los pacientes identificados con dicha aéociacién, el 62,5% ha requerido

intervenciones quirlrgicas para correccién de las alteraciones de sindrome de
Poland

CONCLUSION:

La incidencia de asociaci6n entre el Sindrome de Moebius y el sindrome de
Poland fue de 5,4% en el Servicio de Cirugia Plastica y Reconstructiva del
Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzélez de 2015 a 2021, y la asociacion
mas frecuente que existe en los pacientes revisados es el Sindrome de

Moebius Clésico con el Espectro de Sindrome de Poland tipo 2A con una
frecuencia de 62,5%.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Moebius, Sindrome de Poland.
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1. INTRODUCCION

El Sindrome de Poland es una anomalia musculoesquelética congénita con un
amplio espectro de presentaciones. Tipicamente se caracteriza por hipoplasia o
aplasia de musculos pectorales, hipoplasia mamaria y anomalias de extremidad

ipsilateral variable. Los defectos de extremidades varian en severidad, desde
sindactilia hasta focomelia. (1)

El Sindrome de Moebius (SM) es una enfermedad congénita caracterizada por
paralisis facial congénita no progresiva, simétrica o asimétrica, con ausencia de
abduccion de los ojos debida a lesién del VI y VII nervios craneales, en
asociacion con ofras alteraciones neurolégicas, musculo-esqueléticas,
craneofaciales, respiratorias, y ortopédicas, entre otras. Se trata de un trastorno
congenito raro, por lo cual no es facil encontrar datos estadisticos respecto a su
incidencia, que se calcula en torno a 1 caso por cada 50.000 nacidos vivos. (2)

La paralisis de los pares craneales VI y VI, fue descrita por separado por Harlan,
VonGraefe, Chrisholm, alrededor 1888 y se asoci6 a la agenesia de nucleos de
pares, con la secuencia de Moebius (Mobius o Mdbius). La secuencia de Poland
fue descrita en 1841, pero solo hasta 1973 Sugarman y Stara reportaron el
primer caso con la aparicion de las dos secuencias conjuntas o secuencia de
Moebius Poland. (3)

La etiologia del Sindrome de Moebius no esta completamente dilucidada. Tanto,
para el Sindrome de Poland, como para el Sindrome de Moebius, las anomalias
congénitas se han atribuido al aporte arterial deficiente durante la embriogénesis
temprana(4), asi como la presencia de teratégenos. (5)

La combinacién de Sindrome de Moebius con Sindrome de Poland se ha
descrito de forma rara en la literatura con una prevalencia estimada de
1:500,000. (6); en una serie de casos de pacientes con Sindrome de Moebius,
se describi6 la presencia de Sindrome de Poland hasta en 17% de casos. (7).
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En el afio 2002, la Dra. Terzis propuso una nueva clasificacién que permite al
cirujano identificar deficiencias en los pacientes y establecer una propuesta
quirurgica:
— Grupo A: conocido como Sindrome de Moebius Clésico, con pardlisis
facial bilateral completa y paralisis del nervio abducens.
— Grupo B: o Sindrome de Moebius Incompleto, caracterizado por
paralisis facial congénita con movimiento residual unilateral.
— Grupo C: conocido como Sindrome de Moebius-Like o similar a
Moebius, en donde los pacientes tienen paralisis facial unilateral pero
otros nervios craneales afectados. (8)

En la literatura existen diversas clasificaciones de presentacién del Sindrome de
Poland, en 2018, Romanini y colaboradores, proponen una clasificacién basada
. en las anormalidades asociadas a los defectos pectorales, sean extremidad
superior o caja toracica. Se identificaron 3 tipos, de acuerdo a la presencia o
ausencia de cada uno: ‘
- Tipo 1 o forma minima: Defecto aislado del musculo pectoral (sin
involucro de costillas o extremidades)
- Tipo 2 o forma parcial: Defecto de musculo pectoral asociada a
alteracién costal o de extremidad. .
o0 Tipo 2a o Variante de extremidad: Anomalias de extremidad
superior sin anormalidades costales.
o Tipo 2b o Variante toracica: Anomalias costales sin alteraciones de
extremidad superior.
- Tipo 3 o forma completa: Defectos de musculo pectoral asociado a
ambas anomalias (costales y de extremidad superior). (9)

El tratamiento para el Sindrome de Moebius sera acorde a los sintomas
presentes. Algunos pacientes pueden requerir tubo de alimentacion o
suplementos nutricionales. El tratamiento quirdrgico estd enfocado a las
alteraciones faciales y de extremidades. El tratamiento de la pardlisis facial

incluye una variedad de procedimientos quirlrgicos como fransferencia
2
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muscular, de grasa, fascia y toxina botulinica. Los objetivos del tratamiento
incluyen restaurar la simetria facial, la proteccién ocular, restaurar el parpadeo,
la continencia oral y permitir la expresién de emociones faciales. La terapia fisica

y de lenguaje mejora las habilidades motoras y de coordinacién asi como el
control del lenguaje y la deglucién. (10)

Por otro lado, la mayoria de los defectos observados en el Sindrome de Poland
son de tipo simple con discapacidad funcional leve. El aspecto estético suele
ser la indicacién mé&s comln para reparacién. A menos de que exista
compromiso respiratorio, las deformidades toracicas no es necesario corregirlas
en edades tempranas. Los procedimientos reconstructivos pueden ser
necesarios tanto para las deformidades toracicas asi como para los defectos de
extremidades en la adolescencia. La reconstruccién quirdrgica se debe valorar
de forma individual en cada paciente asi como la satisfaccién con los resultados.
En las pacientes femeninos, la mamoplastia se puede realizar con transposicion
muscular. La cirugia reconstructiva de extremidades tiene como objetivo proveer
un mano funcional y depende basicamente de la naturaleza de la deformidad.

(1)

La secuencia de Moebius-Poland es de presentacion muy infrecuente, con buen
pronéstico a largo plazo, pero con asociacién de diversas malformaciones, por
lo tanto, un diagnéstico temprano, permite iniciar un plan de rehabilitacion
temprana evitando complicaciones y mejorando el pronéstico. (3).
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2. MARCO DE REFERENCIA

1 Hashim, E. A. A, Quek, B. H., & Chandran, S. /2021/ ARTICULO DE
REVISION

Titulo | A narrative review of Poland’s syndrome: theories of its genesis, evolution
and its diagnosis and treatment.

Objetivo | Describir las caracteristicas del Sindrome de Poland, las actualizaciones
en diagnostico y tratamiento del mismo

Poblacién de estudio (tipo y | Revision de articulos previos donde se descirben las
numero) caracteristicas asociadas al Sindrome de Poland, las
teorias de su presentacion, el diagndstico y tratamiento

del mismo.

Resultados en funcién al | EI Sindrome de Poland es una rara anomalia congénita
objetivo musculoesquelética con un amplio espectro de
presentaciones. Se caracteriza tipicamente por
hipoplasia o aplasia de los musculos pectorales,
hipoplasia mamaria y anomalias de las extremidades
ipsolaterales asociadas de forma variable. Los defectos
de las extremidades pueden variar en gravedad, desde
sindactilia a la focomelia. La teoria de disrupcion vascular
es la mas aceptéda. El diagnéstico es clinico y puede
apoyarse de estudios de imagen. EIl tratamiento es
primordialmente reconstructivo en los casos que hay
incvolucro de parrilla costal y extremidad superior y es
estético en los casos en los que solo hay afectacion

pectoral.

Conclusién (es) del | Esta revision destaca las diversas teorias relacionadas con la
autor génesis de | Sindrome de Poland, la ausencia del musculo
pectoral mayor es obligatoria para hacer el diagnéstico, tiene
presentaciones muy versatiles y
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muchas asociaciones sistémicas. Se puede concluir que las
intervenciones quirtrgicas generalmente se realizan en la
adolescencia principalmente para aspectos estéticos, pero rara
vez pueden ser necesarios para mejorar la restriccion
pulmonar en defectos graves de la pared toracica.

2 Arrieta-Joffe, P., Pérez-Dosal, M., Ortiz-De-Zarate, G., & Cardenas-Mejia, A.
/2017/serie de casos

Titulo | Estudio clinico, citogenético, molecular y de imagen de los pacientes con
Sindrome de Moebius del Hospital General “Dr. Manuel Gea Gonzélez”
Objetivo | Describir el espectro completo del Sindrome de Moebius y poder ofrecer
los mejores tratamientos para cada uno de nuestros pacientes.

Poblacion de estudio (tipo y | Analizaron 115 pacientes con diagnéstico de Sindrome
numero) de Moebius en sus 3 presentaciones: Moebius clasico,
Moebius incompleto o Moebiuslike. Todos fueron
sometidos a exploracion fisica completa por un equipo
multidisciplinario. Se realizé cariotipos a todos los
pacientes para identificar anormalidades estructurales
cromosémicas que se analizaron en el Instituto
Nacional de Medicina Genémica (INMeGen).

Resultados en funcién al | Un total de 52 pacientes (45%) fueron varones y 63 (55%)
objetivo mujeres. Las manifestaciones clinicas fueron paralisis
facial unilateral o bilateral con involucro de la abduccién
de los ojos en el 100%, asociada con estrabismo en el
62.6%, pie equino varo en el 46.1%, sindactilia simple
15.7%, paladar hendido 17.4%, micrognatia 17.4%, y
Sindrome de Poland 9.6%, entre otras manifestaciones.
El analisis citogenético report6 114 cariotipos de
caracteristicas estructurales normales y 1 solo caso de
translocacién reciproca balanceada entre el cromosoma 4
y 10. Dieciséis casos se asociaron a consumo materno de
misoprostol en el primer trimestre del embarazo.

5
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Conclusion (es) del | Es el grupo pacientes con Sindrome de Moebius mas grande
autor reportada a nivel mundial en un solo centro hospitalario. La
variabilidad de las presentaciones clinicas justifica el manejo
por un equipo multidisciplinario, permite el inicio de una mejor
comprension de fisiopatologia, y orientacidn para mejores
tratamientos, integrales y reproducibles.

9 Romanini, M. V., Calevo, M. G., Puliti, A., Vaccari, C., Valle, M., Senes, F., &
Torre, M. /2018 /

Titulo | Poland syndrome: a proposed classification system and perspectives on
diagnosis and treatment

Objetivo | Proponer una clasificacidn en base a las caracteristicas clinicas de los

pacientés estudiados con Sindrome de Poland, asi como un algoritmo para
su tratamiento.

Poblacién de estudio (tipo y | Se estudiaron 245 pacientes. El criterio diagnéstico
nuamero) para el diagnéstico clinico de PS fue la ausencia
(parcial o completa) del masculo pectoral mayor.

Resultados en funcién al | Entre los 245 pacientes con Sindrome de Poland, 155
objetivo (66,3 %) eran hombres y 90 (33,7 %) mujeres. Es mas
frecuente en varones en relacion 1:7. La edad de nuestra
poblacién oscil6 entre 1 y 57 afios (mediana, 11,2 afios).
Los 245 casos se presentaron con un defecto
clinicamente identificado del musculo pectoral mayor; 186
de ellos fueron estudiados por ecografia (por el mismo
operador), que mostré agenesia completa en 82 (44,1%)
casos (ausencia completa de las fres cabezas del
musculo -esternoclavicular, esternocostal, abdominal) y
parcial en 104 (55,9%) (ausencia de cabeza esternocostal
del musculo). El pezén afectado en la mayoria de los
pacientes (67,1%), mama hipoplasica o ausencia de
mama en todas las mujere; agenesia costal e hipoplasia
costal en 40 (16,3%) y 20 (8,2%). %) casos,

6
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respectivamente. Las costillas méas frecuentemente
afectadas fueron la 3% (39,4%) y la 4° (26%). Se
observaron anomalias en miembros superiores en 137
casos (56%); 106 (43,3%) con la Variante de Miembro

Superior Tipo 2a y 31 (12,7%) con la Forma Completa
Tipo 3

Conclusion (es) del
autor

El Sindrome de Poland es una anomalia congénita rara que se
presenta con una amplia gama de variabilidad fenotipica. El
diagnéstico tardio sigue siendo un hecho relativamente
frecuente. Todas las mujeres PS tienen algun grado de defecto
mamario después de la pubertad. Usando el nuevo esquema
de clasificacion, se agruparon a los pacientes de la siguiente
manera: Forma Minima, Forma Parcial (con involucro de

miembro superior o de la pared toracica)y forma Completa (tipo
3).

3 Villarraga, J. U., Cantillo, K. P. C., Rey, A. Q., Arias, D. M. S,
& Vidal, L. E. L. /2021/. Reporte de caso.

Titulo Secuencia de Moebius-Poland.

Objetivo Presentar un caso de asociacién Moebius-Poland.

Poblacion de | Recién nacido masculino, embarazo con control prenatal

estudio (tipo. vy |irregularde inicio tardio. La madre niega consumo de farmacos

ndmero) o drogas psicoactivas. Las ecografias prenatales no reportaron
deformidades o malformaciones, sin antecedente de
infecciones perinatales. Parto espontaneo, eutécico, sin
complicaciones, adecuada adaptacién neonatal. Se aprecia
paralisis facial y defecto de pared toracica.

Resultados en | El diagnéstico temprano de un paciente con asociacion

funcién al objetivo

Moebius-Poland permite una intervencién pronta para iniciar
rehabilitacién multidisciplinaria y la correccién quirdrgica
acorde a la presentacion de la patologia.
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Conclusion (es) del | Por tratarse de una condicién de baja frecuencia se presenta
autor el reporte de caso. La importancia de un diagnéstico temprano
permite definir lesiones o malformaciones asociadas e
intervencién oportuna para definir un plan de tratamiento y
rehabilitacién temprana.
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3. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

En los pacientes con Sindrome de Moebius, ¢ cuél es la frecuencia de asociacién
de los espectros de Sindrome de Poland?
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4. JUSTIFICACION

Los Sindromes de Moebius y Poland son desérdenes congénitos raros del
sistema nervioso y musculoesquelético respectivamente, que pueden estar
asociados el uno con el otro. El Sindrome de Poland esta caracterizado por
hipoplasia o aplasia pectoral unilateral asi como braquisindactilia u otras
malformaciones de la mano. El Sindrome de Moebius es una paralisis congénita
del sexto y séptimo par nervioso craneal con involucro unilateral o bilateral.

La patogénesis de ambos Sindromes se atribuye a soporte arterial deficiente en
la embriogénesis temprana, asi como a expoéicién a teratdgenos.

El tratamiento quirirgico estd enfocado a las alteraciones faciales y de
extremidades. Los objetivos del tratamiento facial incluyen restaurar la simetria
facial, la proteccién ocular, restaurar el parpadeo, la continencia oral y permitir la
expresion de emociones faciales; en relaciébn a la cirugia reconstructiva de
extremidades, el objetivo es proveer un mano funcional y depende basicamente
de la naturaleza de la deformidad.

En el Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzélez, siendo un centro de referencia
importante en el sistema de salud, en el servicio de Cirugia Plastica y
reconstructiva se ha reportado la serie mas grande a nivel mundial de
prevalencia de Sindrome de Moebius, sin embargo, al ser un Sindrome
congénito raro, al igual que el Sindrome de Poland, se requiere realizar aportes
a la literatura mundial en relacién a la presentacién de esta asociacién asi como
su tratamiento.

Este estudio se realiza para tener una estadistica de la asociacién de estos
Sindromes, asi como el manejo y tratamiento de este tipo de pacientes, y para

posteriomente proponer una guia estandarizada de manejo multidisciplinario de
pacientes con Sindrome de Moebius-Poland.

10
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5. OBJETIVOS

5.1 OBJETIVO GENERAL:

Describir la asociacidn existente entre el Sindrome de Poland en sus diversos
espectros en los pacientes con Sindrome de Moebius.

6.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS:

- Describir las caracteristicas clinicas de los pacientes con Sindrome de
Moebius-Poland en el hospital Dr. Manuel Gea Gonzélez.

- Describir los diferentes espectros del Sindrome de Poland existente en los
pacientes con Sindrome de Moebius.

- Describir las intervenciones quirirgicas recibidas para la correccién de los
defectos congénitos asociados a la presencia de Sindrome de Poland en los
pacientes con Sindrome de Moebius.

11
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6. METODOLOGIA

6.1. DISENO DEL ESTUDIO

Estudio observacional transversal de tipo descriptivo y retrospectivo

6.2. DEFINICION DE LA POBLACION
6.2.1. Universo de estudio

Pacientes con Sindrome de Moebius - Poland en el Servicio de Cirugia

Plastica y Reconstructiva del Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzélez de
2015 a 2021.

6.2.2. Criterios de inclusién:
Expedientes de:

- Cualquier sexo.

- Cualquier edad.

A quienes se identifico la asociacién Moebius - Poland

6.2.3. Criterios de exclusién:

Pacientes con Sindrome de Moebius que no presenten Sindrome de
Poland.

- Pacientes con malformaciones de mano no asociadas a Sindrome de Poland.
- Expedientes con informacién incompleta para fines del estudio.

6.2.4. Criterios de eliminacién: No aplica.

6.2.5. Célculo del tamafio de muestra

Muestreo no probabilistico por conveniencia. Se estima recabar

aproximadamente 2 casos por afo para el periodo comprendido entre 2015 y
2021.
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6.3. DEFINICION DE VARIABLES

Lateralidad del Sindrome de Poland. Se registra el lado afectado en el
paciente.

Clasificacion de espectro de Sindrome de Poland. Grado de afectacién del
Sindrome de Poland en el paciente:
* Tipo 10 forma minima: defecto aislado del masculo pectoral (sin involucro
de costillas o extremidades)

* Tipo 2 o forma parcial: defecto de misculo pectoral asociada a alteracién
costal o de extremidad.

e Tipo 2a o variante de extremidad: anomalias de extremidad
superior sin anormalidades costales.
» Tipo 2b o variante toracica: anomalias costales sin alteraciones de
extremidad superior.
« Tipo 3 o forma completa: defectos de musculo pectoral asociado a ambas
anomalias (costales y de extremidad superior)

Intervenciones quirlrgicas asociadas al Sindrome de Poland.
Procedimientos quirtrgicos realizados para correccion de sintomas asociados a
Sindrome de Poland.
Numero de intervenciones quirdirgicas asociadas a Sindrome de Poland.
Cantidad de procedimientos quirdrgicos realizados para correccion de sintomas
asociados a Sindrome de Poland.
Edad. Tiempo que ha vivido una persona desde su nacimiento
Sexo. Condicién organica que distingue a hombres de mujeres
Clasificacién de sindrome de Moebius. Grado de afectacién de la paralisis
facial.
. Sindrome de Moebius cldsico, con pardlisis facial completa y paralisis
de nervio abducens.
. Sindrome de Moebius incompleto, caracterizado por parélisis facial
congénita con movimiento residual unilateral.
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Sindrome de Moebius - like o similar a Moebius, en donde los

pacientes tienen paralisis facial unilateral pero otros nervios craneales
afectados. '

6.4. PROCEDIMIENTOS

Se revisaron de las bases de datos electrénicas del Servicio de Cirugfa Plastica
y Reconstructiva del Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzalez para identificar
los nimeros de registro de los pacientes que fueron revisados durante el periodo
de 2015 a 2021. Posteriormente se recabé informacién como: datos
demograficos, clasificacién de sindrome de Moebius, lateralidad de sindrome de
Poland, clasificacion de espectro de sindrome de Poland, intervenciones
quirirgicas asociadas a sindrome de Poland. La informacién obtenida de los
expedientes seleccionado se vaciard en la hoja de captura disefiada
especificamente para este estudio. Se codificé la informacién en una base de
datos de Microsoft Excel. Se utilizé estadistiqa descriptiva.

6.4.1. HOJA DE CAPTURA DE DATOS
Ver ANEXO 1.

6.5. ANALISIS E INTERPRETACION DE LOS RESULTADOS.
Se realizara en base a tablas de 2 x2, empleando para dicho andlisis el software
especializado SPSS, versién 23 para Mac (SPSS, Inc. Chicago, IL)
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7. CONSIDERACIONES ETICAS

Todos los procedimientos estardn de acuerdo con lo estipulado en el
Reglamento de la Ley General en Materia de Investigacién para la Salud.

Titulo segundo, capitulo I, Articulo 17, Seccién |, Investigacion sin riesgo, no
requiere consentimiento informado.
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8. RESULTADOS

Durante la revision de bases de datos y expedientes del Servicio de Cirugia
Plastica y Reconstructiva del Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzélez de
2015 a 2021, se identificaron 148 pacientes con diagnéstico de Sindrome de
Moebius, dentro de los cuales se localizaron 9 pacientes con la asociacién de
Sindrome de Poland, se excluyo 1 paciente al no contar con expediente clinico
al momento de la revisién. La muestra final fue de 8 pacientes.

Al evaluar la poblacién estudiada, se identificaron 4 mujeres (50%) y 4
hombres (50%)(Tabla 1), los grupos etarios predominantes se encuentran
entre 0 y 10 afios con un 50% (Ver tabla 2). La media de edad de los
pacientes fue de +/- 19,3. Ellado méas frecuentemente afectado por sindrome

de Poland fue el derecho (n=5, 62,5%) (Grafico 1).

Tabla 1. Sexo

Frecuencia Porcentaje
Femenino 4 50
Masculino 4 50
Total 8 100,0
Tabla 2. Edad
Frecuencia Porcentaje
0-10 anos 4 50
11 - 20 afios 2 25
21 - 30 arios 1 12,5
31 - 40 arios 0 0
41 - 50 aftos 1 12.5
Total 8 100,0
16
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GRAFICO 1. Lateralidad del Sindrome de Poland en los pacientes
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De acuerdo al diagnéstico se agruparon de la siguiente manera: El Sindrome
de Moebius mas frecuente fue el clasico (Tabla 3), en relacién a los espectros
de sindrome de Poland, el mas frecuente fue el tipo 2A (Tabla 4).

Tabla 3. Clasificacién de Sindrome de Moebius

Frecuencia Porcentaje

Clasico 5 62,5
Incompleto 1 12,5
Like 2 25
Total 8 100,0

Tabla 4. Clasificacion de espectros de Sindrome de Poland

Frecuencia Porcentaje

1 1 12,5
2a 7 87,5
2b 0 0

3 0 0
Total 8 100,0
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En los pacientes identificados con dicha asociacién, el 62,5% ha requerido

intervenciones quirlrrgicas para correccién de las alteraciones de sindrome de
Poland (Tabla 5).

Tabla 5. Intervenciones quirtrgicas asociadas a Sindrome de Poland

Frecuencia Porcentaje

Ninguna 3 37,5
102 4 50

3 omas 1 12,5
Total 8 100,0

La incidencia de asociacién entre el Sindrome de Moebius y el sindrome de
Poland fue de 5,4% en el Servicio de Cirugia Plastica y Reconstructiva del
Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzalez de 2015 a 2021, y la asociacion
méas frecuente que existe en los pacientes revisados es el Sindrome de

Moebius Clasico con el Espectro de Sindrome de Poland tipo 2A con una
frecuencia de 62,5%.

18

Scanned with CamScanner


https://digital-camscanner.onelink.me/P3GL/g26ffx3k

9. DISCUSION

Tanto el Sindrome de Moebius como el Sindrome de Poland son raros, con

incidencias bajas de segun los reportes de la literatura por lo que su asociacién
es menos frecuente adn (1, 5, 8).

Al evaluar los grupos estudiados, la relacién entre edades y sexos fue similar a
la reportada en la literatura (2).

En relacién a la incidencia de Sindrome de Poland en los pacientes con
sindrome de Moebius en la poblacién estudiada fue de 5,4% lo cual difiere

de lo reportado en la serie de casos de la misma institucién en afios previos
que es de 9,6% (2).

En nuestro estudio la presentaci6n clasica de sindrome de Moebius es la mas

frecuente, lo cual coincide con lo reportado en la literatura en relacion a este
sindrome (8).

La incidencia de variantes de Sindrome de Poland en nuestro estudio es de
predominio de la forma 2a con un 87,5%, mientras en la literatura se reporta
una prevalencia de 43,3% de dicha variante (9), con mayor frecuencia en el
lado derecho con unarelacion de 1,6 a 1, similar a lo reportado en la literatura
(1).

Las intervenciones quirurgicas asociadas tanto reconstructivas como
estéticas asociadas a Sindrome de Poland no han sido determinadas en
frecuencia a lo largo de la literatura, en nuestro estudio fueron del 62,5%. (ﬁ)

La asociacién mas frecuente que existe en los pacientes revisados es el
Sindrome de Moebius Clasico con el Espectro de Sindrome de Poland tipo
2A con una frecuencia de 62,5%, cuya asociacion no se ha reportado en la
literatura anteriormente.
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10. CONCLUSIONES

Este estudio constituye un preambulo de las diversas asociaciones del Sindrome
de Moebius con otros sindromes existentes, debido a la similitud de génesis de

los mismos, se requieren més estudios genéticos para corroborar sus
asociaciones a dicho nivel.

Se describen diversos espectros de clasificaciones a lo largo de la literatura, sin
embargo, para poder determinar asociaciones especificas y evitar perder los
datos de pacientes en el camino se requiere un registro méas sistematico, lo cual

facilita mejorar el conocimiento de estos desordenes raros y facilita otros
estudios en base a los datos.

Ademas, se requiere una evaluacién exhaustiva en los pacientes con sindrome
de Moebius para identificar los distintos espectros de Sindrome de Poland que

pueden presentarse, asi como una valoracién conjunta con el servicio de
Ortopedia.
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12, ANEXOS

ANEXO 1. FORMATO DE RECOLECCION DE DATOS

TITULO PROTOCOLO: ESPECTROS DE SINDROME DE POLAND EN
PACIENTES CON SINDROME DE MOEBIUS.

DATOS DEMOGRAFICOS

INICIALES

REGISTRO FECHA DE
NACIMIENTO

SEXO FECHA DE
CONTACTO
INICIAL

DATOS ASOCIADOCS A SINDROME DE MOEBIUS

CLASIFICACION
DE SINDROME DE
MOEBIUS

INTERVENCIONES
QUIRURGICAS
ASOCIADAS A
SINDROME DE
MOEBIUS

DATOS RELACIONADOS A SINDROME DE POLAND
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LATERALIDAD DE
SINDROME DE
POLAND

CLASIFICACION
DE ESPECTRO DE
SINDROME DE
POLAND

INTERVENCIONES
QUIRURGICAS
ASOCIADAS A
SINDROME DE
POLAND

NUMERO DE
INTERVENCIONES
QUIRURGICAS
ASOCIADAS A
SINDROME DE
POLAND

FECHA DE
CIRUGIAS
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