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Resumen. Objetivo: Estudiar |as diferentes anomalias delamano
que se presentan en € sindrome de Poland y valorar sus caracteristicas.

Material y métodos: Se revisan 38 historias clinicas
correspondientes a 28 varones'y 10 mujeres, estando afectado en 18
casos €l lado derecho y en 20 el izquierdo. Se analizan especialmente las
caracteristicas anatémicas de la mano, tanto clinicacomo
radiogréficamente, clasificandolas en cinco tipos. Tipo 1: sin sindactilia.
Tipo 2: sindactilia con hipoplasia o aplasiade lafalange media. Tipo 3:
mano en «pala» con sindactilia completa afectando también a pulgar.
Tipo 4: ausencialongitudinal de dedos o radios. Tipo 5: ausencia
transversal.

Resultados: Cuatro casos presentaban anomalias costales ademés de
laausenciadel pectoral. Se observaron cuatro casos del tipo 1, 25 del
tipo 2 (65,7%), cinco del tipo 3, tresdel tipo 4 y un caso del tipo 5. La
falange media era hipopléasicaen 15 casos, aplasicaen otros 15y se
combinaban hipoplasiay aplasia en cuatro casos. Se observaron dos
placas fisarias en alglin metacarpiano de 18 manos, sobre 23 casos en
que se pudo estudiar este aspecto.

Comentarios. 1) No se haobservado el predominio del lado derecho
constatado en lamayoria de estadisticas; 2) Es frecuente la presencia de
dos placasfisarias anivel del primer metacarpiano (78,2%), y 3) Se
propone una clasificacion, que valora globalmente la mano segiin sus
anomalias.
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POLAND’S SYNDROME. A REPORT OF 38 CASES

Abstract. Objective: The purpose of this study wasto analyze the
different hand anomalies observed in Poland’s syndrome.

Patients and methods. Thirty-eight clinical histories were revised.
There were 28 boys and 10 girls. In 18 cases the right side was affected
and in 20 cases the left side. Special attention was placed on the analysis
of the anatomical hand findings, in both the clinical and radiographic
studies. The patients were classified into 5 types: Type 1, without
syndactyly; type 2 syndactyly and hypoplasic or aplasic middle phalanx;
type 3 or “shovel hand” with complete syndactyly also affecting the
thumb; type 4 longitudinal deficiency of some digits or radius and type
5 transversal absence.

Results: Four cases presented associated chest wall anomalies. We
have observed four cases of type 1, 25 cases of type 2 (65.7%), 5 cases
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of type 3, 3 cases of type 4 and one case of type 5. The middle phalanx
was hypoplasic in 15 cases, aplasic in another 15 cases and combined
hypo and aplasic in 4 cases. In 18 hands we observed two fissure plates
in metacarpals.

Conclusions: 1) We did not observe any side predominance. ) Two
fissure plates in the first metacarpus s frequently observed (78.2%). 3)
We propose a classification according to the anatomical hand anomalies.

Key words: Poland’s syndrome. Hand anomalies. Classification.

Introduccién

Se conoce como sindrome de Poland la combinacién de la
ausenciaparcial ototal del musculo pectoral mayor con unaano-
malia de lamano homolateral. Se individualizé estaentidad a
partir de la descripcion que hizo Alfred Poland® de las caracte-
risticas patol 6gicas que observé en unadiseccion anatdmica. Se
considera que este sindrome aparece en uno de cada 20-30.000
recién nacidos? y es la Ginica malformacién de aparicion ex-
clusivamente unilateral®.

Si bien lasindactilia parece ser laanomalia més caracteris-
tica de lamano, a medida que han ido apareciendo nuevos ca-
s0s se ha constatado la existencia de otras malformaciones ein-
cluso se han descrito casos sin sindactilia*®). Esto ha dado lu-
gar alaaparicion de varias propuestas de clasificacion@4?, de
acuerdo siempre con laanomalia presente en lamano.

El estudio de 38 casos de sindrome de Poland nos ha dado
laoportunidad de constatar algunas de sus caracteristicasy tam-
bién nos ha permitido agrupar nuestros casos en unaclasifica-
cion basada en las caracteristicas anatémicas de las manos ob-
servadas, pero que da también una orientacién sobre la grave-
dad y pronéstico de los casos.

Material y métodos

Se han revisado 38 historias clinicas de nifios etiquetados de
sindrome de Poland, de los que 28 (73,6%) eran varonesy 10
mujeres. Se constatan las anomalias en la muscul atura pectoral
y las posibles lesiones costales, pero se insiste, sobre todo en
€l estudio de las anomalias que presentabalamano. Se havalo-
rado el aspecto clinico de lamano, haciendo constar su integri-
dad o noy el grado de sindactilia que presentaba, consideran-
do nivel A cuando la comisura estaba por debgjo de laarticu-
lacién interfaldngica proximal, nivel B cuando la comisura se
situabaanive delainterfalangicadista y nivel C cuando setra-
tabade unasindactiliatotal. Se estudian |os datos radiograficos
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Figura 1. Sindrome de Poland tipo 2, afectando el lado izquierdo.

Figura 2. Sindrome de Poland tipo 3, mostrando una «mano en pala».

Figura 3. Sindrome de Poland tipo 4, con ausencialongitudinal del segundo
radioy parcial del tercero.

Figura 4. Ausenciadel pectoral mayor izquierdo, en un caso con sindrome
de Poland.

relacionados especialmente con lafalange mediay ladista y la
presencia de fisis complementarias en |os metacarpianos.

Se han distribuido |0s casos en cinco tipos, en unaclasifica-
cion adoptada en vista de los resultados delarevision y que pre-
tende agrupar os casos teniendo en cuenta €l tipo de anomalia
delamanoy su gravedad. Tipo 1: lamano es globalmente hi-
poplasica, no presenta sindactiliay se puede observar hipoplasia
0 aplasiade lafalange media (F2). Tipo 2: alasindactilia, pre-
sente en diferentes grados, pero sin afectar el pulgar, se afiade
siempre una hipoplasia o aplasiade F2 (Fig. 1). Tipo 3: 0 mano
en «pala», lasindactilia es completay afectaa pulgar, que apa-
rece en el mismo plano que los demés dedos, con hipoplasia o
aplasia de la musculatura tenar; es constante unarigidez de los
dedos, a veces con sinfalangia (Fig. 2). Tipo 4: la sindactilia se
complementa con una ausencia longitudinal; falta algin dedo o
radio completo, presentando también anomalias en F2 (Fig. 3).
Tipo 5: presentalamano una ausenciatransversal, pudiendo al-
canzar €l nivel delos metacarpianos o faltar completamente la
mano.

Finalmente, se valoran |os resultados obtenidos con € tra-
tamiento de estos pacientes. Teniendo en cuenta que éstas son
unas manos siempre muy deficitarias, se ha considerado un re-
sultado bueno, cuando e paciente puede realizar una pinza acep-
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table con el pulgar y utilizala mano espontaneamente; regular,
cuando utilizalamano con evidentes limitacionesy lapinzaes
deficitaria; malo, cuando no utilizala mano.

Resultados

Delos 38 casos estudiados, en 18 € lado afectado erael de-
rechoy en 20 casos €l izquierdo. Habia antecedentes familiares
de malformacidn en siete casos (18,4%): cinco casos del tipo 2,
uno del tipo 3y otro del tipo 4. Cabe sefidar que en uno de es-
tos nifios una ecografia practicada alos 5 meses de gestacion
mostraba un desprendimiento parcial delaplacenta. Cuatro pa-
cientes (10,5%) presentaban ala vez otras malformaciones: un
hipospadias, una sinostosis astragal ocal canea, una dextrocardia
y un sindrome de M&bius. De estos nifios, tres tenian antece-
dentes familiares de malformacion.

En cuanto alalesion torécica, en tres casos se apreciaba una
ausenciatotal del pectoral mayor y en uno de ellos -una nifia-
faltaba también la glandula mamariay €l pezén. En los restan-
tes 35 casos estaba ausente el fasciculo esternocostal del mus-
culo pectoral mayor y mas 0 menos hipoplasico € fasciculo cla-
vicular (Fig. 4). Cuatro casos presentaban a la vez anomalias
costales.

En lo que respecta a miembro superior homolateral siem-
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Figura 5. Radiografia de una mano con sindrome de Poland. Se puede
observar la ausencia del segundo dedo, aplasia de F2 del tercer dedo,
hipoplasiade F2 en dedos cuarto y quinto y lapresenciade unafisis proximal
y otradistal en el primer metacarpiano.

pre habia una hipoplasia del antebrazo de unaintensidad gene-
ralmente proporcional a grado de afectacion delamano. Lama
no globalmente presentaba un tamario normal en un caso, esta-
ba ausente en otro caso, tenia forma de pala en cinco casosy
aparecia hipoplasicaen 31 casos.

Cuatro casos no presentaban sindactilia, uno, como ya se ha
apuntado, no teniamano y os 33 restantes presentaban sindac-
tiliaen distintos grados. Se consideraron sindactilias del tipo
A en 13 casos, tipo B en 13 casosy tipo C en 7 casos. Enlos ca-
sosdel tipo C, o sindactilia completa, quedaba siempre perfila-
do €l pulpejo de los dedos y conservaban ufias independientes.
Excepto en seis casos, la sindactilia afectaba todas |as comisu-
ras de indice a mefiique; en cinco casos alcanzaba también al
pulgar y en otros cinco casos la primera comisura estaba redu-
cida. En cuatro casos el 5° dedo quedaba libre, pero alin afec-
tado por alguna anomalia, el 5° dedo, junto con €l pulgar, fue
el que presentaba un aspecto y una funcion mas semejantes a
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Tabla |

Distribucion por tipos de los casos
revisados

lanormal.

En cuanto alos hallazgos radiogréaficos, en dos casos no ha
biaradiografias y un caso presentaba una agenesia de la mano.
Sobre los 35 casos en que se pudieron estudiar las radiografias,
se havalorado € aspecto de lafalange media (F2), que aparecia
normal en un caso, hipoplésicaen 15 casos, ausente en 15 casos
y combinaba hipoplasia con aplasia en cuatro casos (Fig. 5). En
cinco casos ademas aparecia hipoplasicao aplasicalafalange dis-
tal; tres de estos casos eran del tipo 3y dos del tipo 1. Un solo pa-
ciente presentaba hipoplasia de dos metacarpianos. En dos ca-
sos faltaba un radio completo y en un caso un dedo. Dos casos
mostraban una clinodactilia del 5° dedo, por presentar lafalange
media deltoidea. En dos pacientes €l pulgar apareciatrifalangico,
unoincluido enel tipo 1y el otro en el tipo 3. Tres casos, de
modo concomitante, presentaban una sinostosis radiocubital su-
perior (dos del tipo 2 y uno del tipo 3) y un caso, sinostosis del
carpo (del tipo 1). En siete manos se apreciaba una evidente sin-
falangia (dos pertenecian al tipo 2y cinco al tipo 3); sin embar-
0o, todas las manos presentaban una cierta rigidez de los dedos,
siendo € 5° dedo siempre € menos afectado.

Se buscaron posibles anomalias en lalocalizacion de lafi-
sis de los metacarpianos (MC). No se pudo hacer estavalora-
cién en 15 casos. un nifio no teniamano, dos casos no tenian ra-
diografiasy en 12 casos las radiografias estaban hechas a una
edad en que no se habian alin delimitado radiogréficamente las
fisis. Sobre 23 casos estudiados, en 18 se encontraron anoma-
lias. En 14 casos €l primer metacarpiano (M C1) presentaba dos
fisis, proximal y distal (Fig. 5), tres de ellos en ambas manos.
En dos casos dos fisisen MC1y MC2 en lamano anémala. Un
caso presentabadosfisisen MC1, MC2y MC3 en lamano ant-
malay en un caso habiadosfisisen MC2 y MC3 en ambas ma-
nos. L os casos af ectados de esta anomalia fisaria estaban distri-
buidos entre lostipos 1y 2 (dos casos), tipo 2 (10 casos), tipo
3 (tres casos) v tipo 4 (tres casos); |os cuatro casos con afecta
cion también de la mano sana se distribuian entre los tres pri-
meros tipos.

De acuerdo con la clasificacion propuesta, |os 38 casos re-
visados se distribuian segin muestralatablal.

El tratamiento establecido selimitd alas anomalias delama-
no, intentando conseguir una pinza eficaz entre €l pulgar y los
demés dedos. El tratamiento consistid en separar los dedos en
sindactilia con algunas operaciones complementarias especial-
mente orientadas a mejorar [aamplitud de la primeracomisura;
cabe sefialar que en cinco manos se encontraron anomalias en
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Tabla Il Resultado segun tipo de malformacion
Bueno Regular Malo Total casos
Tipo 1 3 3
Tipo 2 14 4 18
Tipo 3 2 2 4
Tipo 4 1 1 2
Tipo 5 1 1
R. global 18 7 3 28

ladistribucion de los vasos colaterales, que dificultaron la se-
paracion de | os dedos.

Se pudo vaorar € resultado en 28 casos. dos casos no pre-
cisaron tratamiento; cuatro casos no aceptaron el tratamiento
propuesto; tres casos siguieron los controles postoperatorios
€en otros serviciosy un caso esta pendiente de ser tratado. Delos
28 casos controlados se hizo un seguimiento que oscilaba en-
tre 1 afio y 8 meses a 15 afios, con un seguimiento medio de 6
anos. Se consideraron buenos 18 casos, que hacian pinzay uti-
lizaban la mano espontaneamente. Regulares siete casos, que
utilizaban la mano con evidentes limitaciones, y malos tres ca-
s0s, que no utilizaban lamano. Latabla Il muestralos resulta-
dos seguin €l tipo de malformacion.

Discusion

De |os datos que proporciona este estudio, se confirma un
notable predominio del sexo masculino en la presentacion del
sindrome de Poland, que constituye el 73,6% de nuestros casos,
semejante alos porcentgjes que se observan en la literatura@4&
1), Pero no hay coincidencia en cuanto & predominio del lado
derecho citado en todas las estadisticas.

Se han encontrado antecedentes familiares de malformacion
en el 18,4% de casos, semejante alaimplicacion genética me-
dia de las maformaciones del miembro superior y un poco su-
perior a 14% que encuentra Ireland®. No se ha observado nin-
gun caso familiar, siendo contados los descritos en la literatu-
ralz14), |_a presencia concomitante de otras malformaciones en
cuatro casos (10,5%) es muy inferior al 50% encontrado por
Wilson®9. Dentro de la misma extremidad afectada, se obser-
V0 en tres casos una sinostosis radiocubital superior, que citan
también otros autores’® y en otro caso una sinostosis del carpo,
descrita por Hadley® como una rareza; estas anomalias no es-
taban relacionadas con ningun tipo concreto de malformacion
de lamano.

Lapresencia de dos placas fisarias en |os metacarpianos en
18 casos (sobre 23 casos en que se pudo estudiar esta peculia-
ridad), se constata también en otros trabgjos?, aunque Sugiura®
parece limitar esta anomalia a los casos difaldngicos de su cla-
sificacion. En nuestro estudio, laanomalia aparece repartida por
todos los tipos 'y por su alta frecuencia (78,2%) creemos, que
junto con lasindactiliay la hipoplasia o aplasia de lafalange
media, podria considerarse como otra anomalia caracteristica
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del sindrome de Poland, aunque de demostracion mastardia, ya
que no se puede constatar en radiografias practicadas en nifios
pequefios. Sin embargo, Ilama la atencién que en cuatro casos
lapresenciade dosfisis en un metacarpiano se apreciaba en am-
bas manos, lo que estaria en contradiccion con la caracteristica
de unilateralidad de las anomalias en el sindrome de Poland®.

Laclasificacion propuesta en este trabajo agrupa los casos
en relacion alaanatomia conjunta de la mano, observandose un
notable predominio del tipo 2 (65,7% de |os casos) que corres-
ponde alas manos con sindactilia, que no afectael pulgar, com-
binada con hipoplasia o aplasiade F2. No nos parece Util ladi-
ferenciacion entretrifalangiay bifalangia como elemento de cla-
sificacion, como propone Sugiura®. En nuestros casos |a hipo-
plasiade F2 o trifalangiay la aplasia o bifalangia, aparte de la
combinacion de las dos en una misma mano, estaban repartidas
por todos | os tipos de nuestra clasificacion. El resultado del tra-
tamiento en los casos con afalangia, que se pudieron valorar (11
casos), daba en tres «buen» resultado, en seis «regular» y en dos
«malo», pero dependiendo probablemente més del tipo a que
pertenecian, que no por € hecho delabifalangia, aunque esver-
dad que la aplasia de unafalange es un factor anatdmico de ma-
yor gravedad funcional. Se acerca mas a nuestro planteamien-
to laclasificacion de Bouvet®, aunque insiste también en la bi
otrifalangia. La clasificacion de Gausewitz nos parecié poco
definidaalahora de intentar ubicar en ella nuestros casos.

Observando €l resultado del tratamiento, segun € tipo aque
pertenece el caso, se puede apreciar como lafuncién de lama-
no va quedando més afectada progresivamente del tipo 1 al 3;
los resultados en los tipos 4 y 5 son dificiles de valorar dado el
escaso nlimero de casos.

La etiopatogenia del sindrome de Poland sigue siendo in-
cierta. Los tiempos coincidentes de laindividualizacion de la
porcion esternocostal del pectoral mayor, de la condrificacion
delafalange mediay dela separacion de los dedos, sugieren una
patogenia comun para las anomalias caracteristicas del sindro-
me de Poland. Hacia la séptima semana del desarrollo embrio-
nario, laporcion esternocostal del pectoral mayor quedabien se-
paradadelaporcion clavicular (embrion XXI11 de Lewis?®). La
condrificacion de lafalange media se produce en los estadios
19-20, con una edad media de 49 dias®” y estambién en lasép-
tima semana que se produce la separacion de los dedos de lama
no. Todo parece indicar que algo ha ocurrido en la séptima se-
mana que ha alterado el desarrollo y explicalas anomalias que
aparecen en el sindrome de Poland. Sin embargo, esto no expli-
carialaunilateralidad, tipica del sindrome de Poland.

Parece mas verosimil la hipdtesis vascular. Segiin Bouvet®
la hipoplasia o estenosis de la arteria subclavia podria alterar
el desarrollo de las estructuras irrigadas por las ramas periféri-
cas de esta arteria, si son terminales. EI mismo autor®® hizo un
estudio de lavascularizacion de los miembros superiores en pa-
cientes con sindrome de Poland y aprecié una evidente asime-
triaentre el lado afectado y €l sano, que apoyariala hipétesis del
origen vascular. Estainsuficiencia vascular se produciriayaen
el periodo embrionario.
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Segun Oliver® jnicialmente la mano tiene forma de aba-
nico, con € pulgar y el meflique completamente separados, ca-
s perpendiculares a antebrazo; esta disposicion favoreceriauna
mejor nutricion de estos dedos, mas proximales, que lostres de-
dos centrales, que quedarian més distales. Esto podria ser la cau-
sade lamenor afectacion que suelen presentar |os dedos pulgar
y mefiiquels),

Bowes Bavinck y Weaver® gpoyan la hipétesis vascular y
concretan que laoclusién ocurriria haciala sexta semana del de-
sarrollo embrionario y segln su localizacion se producirian di-
versos patrones de anomalias. Como causas etiol 6gicas desen-
cadenantes apuntan: 1) factores mecanicos, como trombosis, em-
bolias, hemorragias 0 compresiones; 2) trastornos embrionarios
con alteracion del normal desarrollo de los vasos, y 3) factores
externos, como infecciones, hipoxia o algunas drogas. En esta
linea etiol 6gica, David® relaciona el trastorno vascular con el
intento de provocar un aborto con derivados de la ergotaming,
que esta demostrado producen anoxia, pero seguin la dosis po-
driaresultar solo unahipoxiatemporal en el embrién, con posi-
ble espasmo vascular; dos tercios de sus casos habian tomado
alcaloides de ergotamina con finalidad abortiva.

El estudio de nuestros pacientes no permite hacer ninguna
aportacion ala etiopatogenia del sindrome de Poland. Sin em-
bargo, se podria considerar el caso en que en un estudio eco-
gréfico se descubrié un desprendimiento parcial de la placenta,
que posiblemente dio lugar a una hemorragia. Hoyme®, que
propone también un origen vascular paralas amputaciones con-
génitas del antebrazo, descubrid en la placenta de tres de sus ca
sos trombos organizados, que secundariamente podrian haber
provocado unaoclusion arterial por embolizacion. En estalinea
estaria el trabajo de Castillay cols.® que observaron antece-
dentes de hemorragiavagina durante el primer trimestre de em-
barazo en el 18,5% de sus casos de sindrome de Poland, muy
superior a 4,1% hallado en |os casos contral.
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