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RESUMEN

La anomalia de Poland es una afeccién congénita esporadica, fenotipicamente variable, caracterizada generalmente
por agenesia unilateral del musculo pectoral y deformidad ipsilateral de la mano. Se realizé una revisién exhaustiva de
la literatura médica sobre la anomalia de Poland mediante una busqueda en Medline. La anomalia de Poland es una
afeccion congénita esporadica, fenotipicamente variable, caracterizada generalmente por sindactilia unilateral y simple
con hipoplasia ipsilateral del miembro y agenesia del musculo pectoral. El tratamiento quirdrgico de la sindactilia en la
anomalia de Poland esta determinado por la gravedad de la afectacion de la mano y la disfuncién anatémica resultante.
La reconstruccion con sindactilia se recomienda en todos los casos, excepto en los mas leves, porque la mayoria de los
pacientes con anomalia de Poland tienen braquidactilia notable, y la separacion digital puede mejorar la longitud funcio-
nal. Una mejor comprension de la etiologia y la presentacion de la anomalia de Polonia puede mejorar el reconocimiento
y el tratamiento clinico de esta enfermedad congénita poco frecuente.

Palabras clave: Anomalia de Poland, Sindrome de Poland, Mano congénita, Agenesia pectoral, Simbraquidactilia.

ABSTRACT

Poland's anomaly is a sporadic, phenotypically variable congenital condition usually characterized by unilateral pectoralis
muscle agenesis and ipsilateral hand deformity. A comprehensive review of the medical literature on Poland's anomaly was
performed by a Medline search. Poland's anomaly is a sporadic, phenotypically variable, congenital condition usually char-
acterized by unilateral, simple syndactyly with ipsilateral limb hypoplasia and pectoralis muscle agenesis. Surgical treatment
of syndactyly in Poland anomaly is determined by the severity of hand involvement and the resulting anatomic dysfunction.
Reconstruction with syndactyly is recommended in all but the mildest cases because most patients with Poland's anomaly
have noticeable brachydactyly, and digital separation can improve functional length. A better understanding of the etiology
and presentation of Poland's anomaly may improve the recognition and clinical management of this rare congenital disease.

Keywords: Poland anomaly, Poland syndrome, Congenital hand, Pectoral agenesis, Symbrachydactyly.

RESUMO

A anomalia de Poland € uma doenca congénita esporadica, fenotipicamente variavel, geralmente caracterizada por age-
nesia unilateral do musculo peitoral e deformidade ipsilateral da mé&o. Foi efectuada uma revisdo exaustiva da literatura
médica sobre a anomalia de Poland através de uma pesquisa na Medline. A anomalia de Poland é uma doenca congénita
esporadica, fenotipicamente variavel, geralmente caracterizada por sindactilia simples unilateral com hipoplasia do membro
ipsilateral e agenesia do musculo peitoral. O tratamento cirlrgico da sindactilia na anomalia de Poland é determinado pela
gravidade do envolvimento da mao e pela disfuncao anatémica resultante. A reconstrucdo com sindactilia é recomendada
em todos 0s casos, exceto nos mais ligeiros, porque a maioria dos doentes com anomalia de Poland tem braquidactilia mar-
cada e a separacéo digital pode melhorar o comprimento funcional. Uma melhor compreenséo da etiologia e da apresenta-
¢do da anomalia de Poland pode melhorar o reconhecimento e a gestdo clinica desta condic&o congénita rara.

Palavras-chave: Anomalia de Poland, Sindrome de Poland, Mao congénita, Agenesia peitoral, Simbraquidactilia.
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Introduccion

'/"l' La anomalia de Poland es una afeccion
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congénita esporadica, fenotipicamente
variable, caracterizada generalmente por
sindactilia unilateral y simple con hipopla-
sia ipsilateral de las extremidades y agene-
sia del musculo pectoral (1). Existen varias
descripciones clinicas de la anomalia de la
deficiencia de las extremidades en Polonia
y las deformidades de la mano vy la pared
toracica pueden variar en gravedad, lo que
dificulta un diagnostico preciso.

Un cirujano de mano puede centrarse en la
presentacion de la sindactilia simple y pue-
de pasar por alto los hallazgos asociados
posiblemente sutiles: hipoplasia de la mus-
culatura del antebrazo, el brazo, las costi-
llas y el pectoral. La identificacion de todas
las manifestaciones clinicas de la anomalia
de Poland es un aspecto importante del
diagnostico y, en udltima instancia, puede
conducir a un mejor tratamiento. Esta re-
vision se centrara en los hallazgos fisicos
mas comunes y las opciones de tratamiento
quirdrgico asociadas.

La primera descripcion de la anomalia de
Poland se atribuye a Alfred Poland del Guy's
Hospital, Londres, basandose en la autop-
sia de un convicto de 27 anos, en la que
describi¢ la sindactilia de la mano con au-
senciaipsilateral de la cabeza esternocostal
izquierda del pectoral mayor. Sin embargo,
la afeccion no fue nombrada epénimamente
hasta 1962, cuando el Dr. Clarkson, también
del Guy's Hospital, describié una serie de 3
casos de sindactilia con hipoplasia mama-
ria ipsilateral acompafiante (2). Mucha con-
troversia rodea el nombre de esta condicion
compleja, ya que la primera descripcion del
caso parece haber ocurrido antes del infor-
me de Polonia por Froriep y Polonia puede
no haber sido consciente de una posible
asociacion entre las dos condiciones. Ade-
mas, varios meédicos describieron la asocia-
cion de sindactilia ipsilateral e hipoplasia
mamaria antes de que Clarkson nombrara
el "sindrome de Poland". No obstante, la
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asociacion de la deformidad de lamanoy la
hipoplasia pectoral ipsilateral se ha denomi-
nado generalmente sindrome de Poland o
anomalia de Poland y tiene un propdsito va-
lioso al identificar los hallazgos asociados
de una afeccion bajo un nombre comdun.
Los términos no eponimos para describir la
afeccion son "sindrome de aplasia-disdac-
tilia pectoral" o "sindrome de la mano vy el
torax ipsilateral”.

Se desconoce la verdadera incidencia de la
anomalia de Polonia. La incidencia reporta-
da oscila entre 1 en 17.000 y 1 en 100.000
(3) nacimientos. La tasa de hipoplasia pec-
toral entre los pacientes que presentan sin-
dactilia se reporta de 2,5% a 13,5% aunque
las deformidades de la mano no estan pre-
sentes en todas las presentaciones de la
anomalia de Poland. Se ha informado que
la anomalia de Poland es mas comun en los
hombres, con una proporcion de 2:128 has-
ta 5:1 y mas comun en el lado derecho que
en el lado izquierdo (3:2). El anélisis del gé-
nero y la lateralidad indica que los hombres
tienen mas probabilidades de tener una
anomalia en el lado derecho, mientras que
las mujeres tienen una distribucion aproxi-
madamente igual de anomalias en el lado
izquierdo y derecho.

Aunque la etiologia de la anomalia de Po-
land sigue siendo desconocida, existen in-
formes raros de transmision familiar. La ma-
yoria de los casos de transmision familiar se
presentan solo con anomalias en la pared
toracica, sin deformidades sustanciales de
las manos, y no demuestran el género y la
lateralidad presentes en la presentacion es-
poradica de la anomalia de Poland.

Etiologia/Embriologia

A pesar de los informes aislados de casos
conocidos, la anomalia de Polonia suele
ser una presentacion esporadica. La teoria
o etiologia predominante es que durante
las primeras etapas del desarrollo se pro-
duce algun dafio que conduce a la defor-
midad de la extremidad superior y de la
pared toracica.
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Se ha sugerido que la interrupcion del de-
sarrollo embrionario de la arteria subclavia
conduce a la anomalia de Poland. Al final
de la sexta semana de gestacion, cuando
la yema de la extremidad superior aun esta
adyacente a la pared toracica en desarrollo,
una interrupcion en el suministro de sangre
embrionaria puede causar hipoplasia de la
arteria subclavia en desarrollo 0 sus ramas.
La disrupcion de la arteria toracica interna
en desarrollo puede resultar en hipoplasia o
aplasia del musculo pectoral esternocostal y
la pared toracica, mientras que la disrupcion
preferencial de la arteria subclavia distal a la
arteria toracica interna conducira a manifes-
taciones en la extremidad superior y la mano.

La disrupcion de la arteria subclavia proxi-
mal al origen de la arteria toracica interna 'y
distal al origen de la arteria vertebral con-
ducira a la presentacion conjunta de hemi-
térax y anomalias ipsilaterales de la mano.
Esta teoria de la disrupcion de la arteria
subclavia también se ha propuesto para
el sindrome de Moebius y el sindrome de
Klippel-Feil. Curiosamente, esta teoria pue-
de explicar las diferencias de lateralidad
observadas anteriormente en hombres y
mujeres, ya que el embrion femenino se re-
trasa ligeramente con respecto al embrion
masculino, lo que resulta en un retraso en
la lateralidad definida y, por lo tanto, una
distribucion aproximadamente igual en las
mujeres y una prevalencia de anomalias del
lado derecho en los hombres (4).

Otras teorias etioldgicas incluyen la altera-
cion de la placa mesodérmica lateral poco
después de la fertilizacion, y la exposicion
prenatal a ambientes sociales y fisicos noci-
VoS como el tabaquismo, la cocaina, el mi-
soprostol, los teratégenos prenatales y los
abortos fallidos (5).

Presentacion clinica

Los pacientes con anomalia de Poland ge-
neralmente se identifican al nacer si las
anomalias toracicas y de las extremidades
superiores son importantes. Sin embargo,
multiples estudios han sugerido que mu-
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chos pacientes nunca son diagnosticados
debido a la ausencia de deterioro funcional
sustancial y anomalias clinicas sutiles que
pasan desapercibidas para el paciente o el
medico tratante.

La anomalia de Poland se define como age-
nesia pectoral con o sin anomalias en la
mano. La gravedad de las anomalias de la
pared toracica y de las manos puede va-
riar sustancialmente. La deformidad de la
pared toracica no solo implica hipoplasia o
aplasia de la cabeza esternocostal del mus-
culo pectoral mayor sino que también pue-
de incluir (1) pectoral menor ausente o hipo-
plasico, deltoides, serrato anterior, oblicuo
externo o dorsal ancho; (2) defectos 6seos
y cartilaginosos de las costillas, la clavicula
y el esternén; (3) Deformidad de Sprengel;
(4) escoliosis; (5) hernia pulmonar; (6) dex-
trocardia; o (7) ausencia o subdesarrollo de
la mama o la areola (Figura 1) (6).

Figura 1. Deformidad de la pared toréaci-
ca en Polonia anomalia
Nota: (A) Un vardon de 16 meses con de-
formidad en la pared toracica derecha.
Mujer de 18 meses con deformidad en
la pared toracica derecha. Noétese la hi-
poplasia de la musculatura pectoral y las
anomalias costales presentes en Ay el
subdesarrollo de la areola derecha en B,
destacando la variabilidad en la presenta-
cion clinica.
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La anomalia mas frecuente de la mano es
la simbraquidactilia parcial o completa (au-
sencia de falanges medias), pero las ano-
malias pueden ir desde la sindactilia simple
hasta la ectrodactilia completa (ausencia
de dedos) en pacientes gravemente afec-
tados (Figuras 2 y 3). Ademas, ausencia o
hipoplasia de huesos del carpo o metacar-
pianos; ausencia o atenuacion de tendones
flexores o extensores; acortamiento del hu-
mero, radio o cubito; bandas de constric-
cion; polidactilia; y se ha descrito la agene-
sia ungueal (7).

Gausewitz et al (8) clasificaron las anoma-
lias de las extremidades en la anomalia de
Polonia, identificando cuatro tipos de ano-
malias de las extremidades superiores que
acompanan a la agenesia pectoral. Las
anomalias de tipo 1 se caracterizan por la
presencia de los 5 dedos, incluso hipopla-
sicos, que abarcan la "mano de manopla®;
Las deformidades de tipo 2 se caracterizan
por digitos de borde funcionales con ausen-
cia de digitos centrales, 0 "'manos hendidas
atipicas"; Las condiciones de tipo 3 son mas
severas y se caracterizan por la ausencia
de dedos funcionales vy, por lo tanto, la pér-
dida de la funcion prensil; y las anomalias
de tipo 4 son raras y se caracterizan por un
déficit de radios radiales con pulgar ausen-
te. Las deformidades de tipo 1 son la forma
mas comun de déficit de las extremidades,
presentandose los tipos 2, 3y 4 en frecuen-
cia descendente (Tabla 1).

Al-Qattan (9) intentd mejorar la clasificacion
de las anomalias de la mano en Polonia me-
diante la adicion de varios tipos nuevos de
anomalias de las extremidades superiores
y sugiriendo un espectro mas amplio de
anomalias de las extremidades. En esta
clasificacion, los tipos 1y 2, con afectacion
minima o nula de la mano, sugieren que la
hipoplasia aislada o aplasia del musculo
pectoral es una forma leve de anomalia de
Poland, incluso sin deformidad detectable
de la mano. Al-Qattan amplié la clasifica-
cion para incluir un espectro mas amplio
de deformidades de las extremidades su-
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periores, como las extremidades superiores
similares a la focomelia. Los tipos de esta
clasificacion son los siguientes: el tipo 1 es
una mano normal con anomalia pectoral
aislada, el tipo 2 se define por una mano
hipoplésica sin deformidad sustancial, el
tipo 3 se define como simbraquidactilia con
5 dedos potencialmente funcionales, Eltipo
4 se define por la aplasia de uno o mas ra-
dios de la mano, el tipo 5 se define por la
ausencia de dedos funcionales, el tipo 6 se
caracteriza por una deficiencia transversal
proximal a las articulaciones metacarpofa-
langicas y el tipo 7 es una deficiencia simi-
lar a la focomelia.

El tipo 3 es la forma mas comun segun la
clasificacion de Al-Qattan y se correlaciona
con la anormalidad tipo 1 segun Gausewitz
et al19 (Tabla 1).

RECIAMUC VOL. 9 N 2 (2025)
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Figura 2. Simbraquidactilia en una hembra de 18 meses con anomalia de Polonia

Nota: (A) vistas dorsal y (B) volar de sindactilia simple incompleta del segundo y cuarto

espacio web de una mano derecha. Notese braquidactilia concomitante con ausencia com-

pleta de la falange media en los dedos indice y mefiique, lo que corresponde a la presencia

de un solo pliegue interfalangico. La radiografia anteroposterior de la mano demuestra la

ausencia de falanges indice y menique del dedo medio, lo que refleja el examen clinico.

Figura 3. Anomalia de la simbraquidactilia en Polonia

Nota: (A) vistas dorsal y (B) volar de simbraquidactilia izquierda en un varén de 5 afios con

anomalia de Polonia. (C) vistas dorsal y (D) volar de simbraquidactilia izquierda en un varén

de 4 aflos con anomalia de Polonia.

Diagnéstico sia o hipoplasia pectoral aislada. Aunque no

existen estudios de resultados a largo

pla-

El diagndstico de la anomalia de Poland pue-  zo de pacientes con anomalia de Poland, la
de ser dificil si la presentacion clinicaes sutil.  identificacion de todas las manifestaciones
Estudios radiolégicos recientes han identifi-  clinicas de la anomalia de Poland es un as-
cado una anomalia de Polonia no diagnos-  pecto importante del diagnostico, que pue-
ticada previamente con el uso de mamo-  de conducir a una mejor atencion a través
grafias estandar. En estos casos, no habia  de una mejor comprension de la afeccion.
deformidad identificable de la mano y, por  Ademas, es importante identificar correcta-
lo tanto, estos estudios solo identifican apla-  mente esta condicion para evitar posibles

RECIAMUC VOL. 9 N2 2 (2025)
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malos manejos clinicos y posibles litigios en

|Ip casos de trauma incidental. Varios autores

han sugerido la necesidad de radiografias
de torax, hemograma completo, analisis de
orina y ecografia renal, ademas de un exa-
men fisico completo en el momento de la
presentacion dados los informes de otras
malformaciones sistémicas que coexisten
con la anomalia de Poland (10).

Tratamiento

El tratamiento de la anomalia de Poland
esta determinado por la gravedad del de-
fecto y la disfuncion anatomica resultante.
Si un paciente presenta anomalias minimas
0 ningun déficit funcional, entonces la ob-
servacion es prudente y no se justifica la
intervencion quirdrgica. Si la cirugia estéa in-
dicada, generalmente se realiza dentro de
los primeros 18 a 24 meses de vida, para
prevenir la progresion de la deformidad con
el crecimiento del esqueleto y los tejidos
blandos.19 Ademas, la intervencion quirur-
gica en una fecha temprana puede permitir
que el nino desarrolle patrones funcionales
mas utiles para la actividad diaria (11). En
la actualidad, no existe una indicacion qui-
rdrgica clara basada en los esquemas de
clasificacion de Gausewitz et al o Al-Qattan.

El tratamiento quirdrgico de la anomalia de
Poland generalmente se divide en 2 catego-
rias: manejo quirdrgico de la anomalia tora-

cica y manejo quirurgico de la anomalia de
la mano. La intervencion quirdrgica para la
anomalia toracica es tipicamente cosmeéti-
ca (ausencia del musculo pectoral mayor y
del pliegue axilar en pacientes masculinos e
hipoplasia o0 aplasia de la mama en pacien-
tes femeninas). Las opciones de tratamien-
to quirdrgico incluyen la reconstruccion de
la pared toracica con cobertura de colgajo
miocutaneo y el procedimiento de aumento
de senos segun sea necesario. Es importan-
te evaluar el estado del dorsal ancho antes
de cualquier procedimiento reconstructivo,
ya que este es el colgajo mas utilizado, de-
bido a su localizacion regional. Ademas, se
debe considerar la angiografia preoperatoria
y la tomografia computarizada (TC) de térax
para evaluar el suministro de sangre de po-
sibles colgajos y comprender a fondo el al-
cance de la anomalia (12). La reconstruccion
quirdrgica para nifos a menudo se realiza en
2 etapas y 1 etapa para adultos.

La intervencion quirdrgica para la anomalia
de la mano depende de la naturaleza exac-
ta de la deformidad y debe enfatizar la re-
construccion de una mano funcional. Para
los pacientes con sindactilia simple, la inter-
vencion debe limitarse a la reconstruccion
sindactilia de los dedos afectados, espe-
cialmente si el pulgar esta afectado, en un
esfuerzo por mejorar el pellizco y el agarre.

Tabla 1. Clasificaciones de las anomalias de las extremidades superiores en la anomalia

de Polonia

Clasificacion de Gausewitz et al

Clasificacion de Al- Qattan

Opciones de
tratamiento
con Al-

Todos los digitos presentes; |
puede ser hipoplasico,
"mano manoplazada"
2 Digitos de borde funcionales 2
con digitos centrales
ausentes

tratamiento

tratamiento

w

Sin digitos funcionales
4 Defectos de los radios
radiales con ausencia
de pulgar

4 Algunos radios funcionales siguen presentes
A Mano zambo radial con pulgar flotante o

Mano normal (anomalia pectoral aislada)

La mano parece mas pequefia que la mano contralateral

3 Braquisintactética con todos los digitos presentes
A Hipoplasia leve a moderada de la
mano B Hipoplasia grave de la mano

Qattan|

No es necesario ningin

No es necesario ningin

La cirugia puede mejorar
funcion

La cirugia puede mejorar
funcion

ausente B Exacta del dedo indice

C Adactilia de los dedos indice y largo
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D Adactilia de los radios centrales
(mano hendida) E Adactilia de los

radios cubitales

5 Todos los digitos estan infuncionales o ausentes

salvamento

6 Deficiencia transversal proximal a las
articulaciones metacarpianas y falangicas

Posibilidad de procedimiento de

Considere la posibilidad de
adoptar una protesis

7 Deficiencia similar a la focomelia
Considere la posibilidad de adoptar una protesis

La separacion digital se recomienda en to-
das las sindactilias, excepto en las mas le-
ves e incompletas, particularmente porque
la mayoria de los pacientes con anomalia
de Poland tienen braquidactilia notable y la
separacion digital puede mejorar la longitud
funcional (Figuras 4 y 5). En general, la re-
construccion del segundo vy tercer espacio
web puede retrasarse hasta los 18 meses
de edad sin efectos adversos sobre la fun-
cion de la mano o el desarrollo de la mo-
tricidad fina. Se recomienda la cirugia tem-
prana para los dedos fronterizos, ya que la
sindactilia entre dedos de longitud dispar
puede resultar en flexion, contractura o de-
formidad angular. Si hay dedos centrales no

funcionales, estos pueden extirparse en un
esfuerzo por mejorar la funcion de los de-
dos periféricos y el agarre (13).

Las transferencias de dedos de las falan-
ges no vascularizadas, las transferencias
de dedos vascularizados y la osteogénesis
por distraccion son opciones quirdrgicas
viables con buenos resultados funcionales
y una satisfaccion aceptable del paciente.
Las osteotomias correctivas se pueden uti-
lizar para las articulaciones malalineadas o
incongruentes de la mano para mejorar la
funcion. Ademas, Se pueden realizar cap-
sulotomias y reconstrucciones tendinosas
para las contracturas articulares.

Figura 4. Reconstruccion sindactilia en la anomalia de Polonia
Nota: (A) vistas volar y (B) dorsal que demuestran marcas quirdrgicas para la recons-
truccion programada de sindactilia del segundo y cuarto espacio palmeado de la mano
derecha en una hembra de 18 meses de edad. Plastia de tres colgajos planeada para el
cuarto espacio web, obviando la necesidad de injertos de piel. (C) Imagen intraoperatoria
que demuestra la bifurcacion distal de la arteria digital comun en el segundo espacio web.
La arteria digital radial del dedo largo se ligd después de confirmar la perfusion con la apli-
cacion temporal de una pinza de vaso pequefio. (D) Imagen postoperatoria que muestra la
posicion final del colgajo en el cuarto espacio web.

RECIAMUC VOL. 9 N2 2 (2025)
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Figura 5. Seguimiento de dos afnos tras la reconstruccion con sindactilia de la anomalia
de Polonia
Fuente: Fotografia cortesia de Adrian E. Flatt, MD.
Nota: (A) Vistas dorsales preoperatorias y (B) volar que demuestran simbraquidactilia de la
mano derecha en un varéon de 16 meses. (C) Dorsal y Postoperatorio
Vistas de Volar 2 afios después de la tercera reconstruccion del espacio web.

Conclusion

Este documento aborda la anomalia de Po-
land, una condicion congénita caracterizada
por la ausencia unilateral del musculo pec-
toral y deformidades en la mano del mismo
lado. A través de una revision exhaustiva de
la literatura médica, los autores exploran su
presentacion clinica, posibles causas y op-
ciones de tratamiento. La etiologia aun no
esta completamente comprendida, pero di-
versas teorias sugieren una interrupcion en
el suministro sanguineo embrionario como
un factor clave.

El diagnostico de la anomalia de Poland
puede ser un desafio debido a su variabi-
lidad en la presentacion. Aunque algunos
casos son evidentes al nacer, otros pueden
pasar desapercibidos hasta que se realizan
estudios de imagen en la edad adulta. El
tratamiento depende de la severidad de las
deformidades y del impacto funcional en el
paciente. En los casos de afectacion de la
mano, la cirugia correctiva busca mejorar la
funcionalidad, especialmente mediante la
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reconstruccion de la sindactilia y el alarga-
miento digital. Para la correccion del déficit
toracico, los procedimientos incluyen el uso
de colgajos miocutaneos y la reconstruc-
cién mamaria en pacientes femeninas.

La revision resalta la importancia de un
diagndstico preciso para evitar retrasos en
el tratamiento y mejorar la calidad de vida
de los pacientes. Ademas, enfatiza la ne-
cesidad de una mejor comprension de los
mecanismos genéticos y embriolégicos
detras de esta anomalia para desarrollar
futuras estrategias terapéuticas. En Ultima
instancia, el manejo multidisciplinario de la
anomalia de Poland es clave para optimizar
los resultados funcionales y estéticos, pro-
moviendo una atencion mas integral para
quienes la padecen.
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