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Resumen: 

Introducción: el síndrome de Poland es un trastorno congénito de muy baja frecuencia de aparición que se caracteriza por aplasia o hipoplasia del músculo pectoral mayor en su porción esternocostal.
Objetivo: presentar y describir el caso de un neonato portador del síndrome de Poland.
Método: se realizó una revisión sistemática utilizando como recursos de información los disponibles a través de Infomed (PubMed, PubMed Central, SciELO, Ebsco, Clinical Key), así como Google Académico para ello se consultaron 20 bibliografías y se tomaron para citar 15, el 80% de los últimos cinco años y de los últimos tres años más del 53%. Se utilizaron métodos de análisis y síntesis e inducción-deducción.
Desarrollo: las malformaciones de la pared torácica componen un grupo de entidades que  pueden involucrar al peto esternocostal y la porción torácica de la columna, dentro de ellas se encuentra el Síndrome de Poland. El caso reportado se presenta en un neonato masculino de 4 días de nacido. El neonato manifiesta hipoplasia del pectoral izquierdo, miembro superior derecho unido por relieve cutáneo al tórax, dextrocardia, alteraciones de los músculos de la cintura escapular, hipoplasia de los músculos abdominales, hipoplasia de cadera del mismo lado y deformidades en miembro inferiores. 
Conclusiones: el caso reportado se presentó en el sexo masculino con hipoplasia del pectoral izquierdo y dextrocardia. Se trataron una serie de complicaciones asociadas al parto y a defectos cardiovasculares. Finalmente el paciente falleció.El síndrome de Poland es aún una entidad poco conocida y se debe poner especial interés en la descripción de los casos que se detecten para mejor manejo.
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Introducción: 
Las malformaciones que afectan la pared torácica componen un amplio grupo de entidades que pueden involucrar al peto esternocostal y la porción torácica de la columna, fundamentalmente, dentro de ellas se encuentra el síndrome de Poland. El primero en caracterizar dicho síndrome fue el cirujano británico Alfred Poland, quien en el año 1841 detalla la ausencia unilateral de los músculos pectoral mayor, serrato anterior y oblicuo abdominal en asociación a sindactilia ipsilateral¹,²,³. 
El síndrome de Poland es un trastorno congénito de muy baja frecuencia de aparición, varios artículos consultados coinciden en que la misma se aproxima a 1 en 30 000, siendo esta superior en los varones con un 78% y afectando más frecuentemente el hemicuerpo derecho, oscilando entre un 60% y 75% ³,⁴,⁵,⁶.
Este síndrome se caracteriza por aplasia o hipoplasia del músculo pectoral mayor en su porción esternocostal, como mismo pueden verse de igual forma  afectados otros músculos de la cintura escapular y el músculo pectoral menor en dicha porción. También puede verse comprometido el componente cartilaginoso de las costillas  II-V y son frecuentes la sindactilia simple y la braquidactilia ipsilateral⁴,⁶,⁷,⁸.
La presentación del síndrome en estudio en ocasiones se acompaña de clinodactilia, polidactilia; ausencia o desarrollo deficiente del pezón, tejido celular subcutáneo y glandular mamario; miembro superior asimétrico , hipoplasia de los huesos del antebrazo , ausencia de vello axilar, anormalidades dermatológicas, pezones supernumerarios y depresión importante de la pared torácica por aplasia costal anterior⁴,⁷,⁹.
Con una frecuencia mucho menor, también se puede acompañar  de hernia pulmonar mediante el defecto de la pared, dextrocardia, comunicación interauricular, anormalidades renales y hepáticas o de vía biliar. Usualmente solo se presentan una de estas anomalías acompañando a los rasgos principales del síndrome, excepcionalmente se observa todas en el mismo paciente y en muchos casos no se observa ninguna, presentándose el defecto del pectoral mayor de forma simple⁴,⁹,¹⁰.
En un 15% de los casos puede presentarse en asociación al síndrome de Möbius, el cual se caracteriza por parálisis del VI y VII par craneales, denominándose entonces secuencia Möbius-Poland, reportada por vez primera en 1973, de la cual la parálisis uni o bilateral sumada a la ausencia o hipoplasia del pectoral mayor, sindactilia y braquidactilia del mismo lado del pectoral afectado son sus rasgos identificativos⁶,⁷.
También se ha reportado ,pero mucho menos frecuentemente, relacionado a la presencia de Síndrome de Von Reklinhausen, leiomiosarcomas, aplasia de dedos, neurofibromatosis o distrofias musculares, leucemia, linfomas no Hodgkin y cáncer cervical⁷,¹¹.
En casos reportados de individuos adultos portadores del síndrome se ha observado cierta relación con neumotórax espontáneo, cáncer de pulmón y carcinoma ductal infiltrante de la mama.Las causas específicas por las que esta enfermedad se asocia con un aumento en el riesgo de malignidad no son aún claras,pero podrían relacionarse con las distintas hipótesis de origen de la enfermedad⁴,¹¹. 
La semiogénesis del síndrome de Poland aún no está totalmente esclarecida, pero en la literatura consultada se manejan dos hipótesis, una de base genética y otra que apoya un origen vascular durante el período embrionario, siendo esta última la más ampliamente defendida, planteándose una disrupción de la arteria subclavia a las 6 semanas de desarrollo embrionario como causa aparente del desarrollo deficiente del músculo pectoral mayor³,⁴,⁶,¹¹.
Al ser el síndrome de Poland una entidad rara y de la que se dispone aún poca información teniendo en cuenta que han pasado más de 180 años desde que fue descrito por vez primera y de las asociaciones aparentes que mantiene con sistemas de órganos funtamentales, se impone la necesidad de investigar y describir con exhaustividad los casos que se presentan, especialmente en casos de neonatos, de los que aún se tiene poco conocimiento, incluso en la literatura, para, desde el diagnóstico precoz ofrecer asesoramiento médico efectivo y calidad de vida al paciente y su familia. 


Objetivos:
Presentar y describir el caso de un neonato portador del síndrome de Poland.


























Presentación del caso: 
 Neonato masculino de 4 días de nacido producto de parto distócico por cesárea por presentación pelviana y tiempo de ruptura de membrana de 5 horas a las 38.1 semanas con peso de 2500g, cuya  madre presenta antecedentes de covid 19, con grupo y factor O negativo, serología no reactiva, con presencia de marcadores genéticos en ultrasonografías prenatales, con controles prenatales en su área de salud Manatí, sin antecendentes de infecciones durante el embarazo.
Al nacer presenta bradicardia con frecuencia cardiaca menor de 100 latidos por minuto, con esfuerzo respiratorio ausente, con tono muscular ausente, irritabilidad al cateter nasal ausente y cianosis generalizada por lo que fue necesario ventilar inmediatamente, con tubo endotraqueal 3.0 que se ventila sin dificultad lográndose recupear ligeramente con una respuesta al cateter nasal, con bradipnea irregular que se continúa maniobrando. A los 10 minutos se logra recuperar con frecuencia mayor a 100 latidos por minuto y esfuerzo respiratorio sin precencia de tono muscular para un  APGAR 1/3/7,  con líquido amniótico meconial xxx para una talla de 50cm, circunferencia cefálica 39cm, circunferencia torácica 35cm,  luego se traslada al servicio de Neonatología donde se conecta a equipo de ventilación Babylog 8000 con ventilación guiada Fio2 70% , frecuencia respiratoria 45 respiraciones por minuto,  Peep 4, tiempo de inspiración 0.3seg,  flujo de  6L. Se observa hipoplasia pectoral izquierda al inspeccionar el tórax del neonato. Al efectuar el resto del examen físico se observan multiples malformaciones  a todos los niveles. 
En las regiones de cabeza y cuello presenta hipoplasia mandibular izquierda y en esternocleidomastoideo ipsilateral, implantación baja de las orejas, microglosia y micrognatia. Al explorar tórax se constata la hipoplasia pectoral izquierda antes mencionada acompañada de hematomas(Ver anexo 1).
En la exploración de los miembros superiores se encuentra: miembro superior derecho en flexión, con ausencia del surco palmar y pliegues; miembro superior izquierdo en extensión, dedos hiperextendidos que impresionan manos en muela de cangrejo. A su vez los miembros inferiores se presentan en forma de libro abierto, muslos con arañas vasculares, el izquierdo con presencia de dos pliegues desde región posterior hasta región superior, ausencia de pliegues plantares y aumento de volumen de ambos dorsos de los pies, dedo 1 separado del resto.
Al examinar el abdomen del recién nacido se evidencia hipoplasia izquierda en rectos abdominales, hernia en hemiabdomen inferior izquierdo, región inguinal con presencia de equímosis en ambos pliegues inguinales con maniobra de Ortolani positiva que impresiona agenesia de caderas.
 
Se observa en los genitales coloración cianótica en el glande,con criptorquidia e hipospadia. La piel en general es fina, rosada con fondo cianótico, con hipertricosis, con múltiples hematomas predominando en tórax y abdomen.
En la exploración del sistema ostiomioarticular se constata hipoplasia muscular, fractura de clavícula izquierda, pies en dorsiflexión y cara triangular.
Se realizan una serie de complementarios al neonato. En la primera radiografía de tórax se observa neumodiastino con bronconeumonía por lo que se inicia tratamiento antimicrobiano con ampicillín y gentamicina, presenta además fractura de clavícula izquierda, a la cual ya se hizo referencia, silueta cardíaca normal, pero en hemitórax derecho, impresiona dextrocardia, hallazgo generalmente asociado a la ausencia del pectoral del lado izquierdo como en nuestro caso(Ver anexo 2). Se constata acidosis respiratoria e hipoxemia por gasometría realizada y mediante coagulograma se conoce tiempo de protrombina prolongado solo con criterio de administar vitamina K. 
Con oligoanuria fisiológica, que además presentó anemia aguda con criterio de transfusión de glóbulos rojos frescos pensando en una Isonmunización por ABO en su forma anémica. Presentó sangramiento digestivo el día  4 de junio de 2022 en horario de la mañana con 8 ml de contenido sanguinolento de aspecto oscuro, con edemas generalizados más acentuados  en zonas declives. Por lo que se interconsulta con nefrología el cual sugiere mantener furosemida en bomba de infusión y se decide cambiar tratamiento con gentamicina por fosfomicina.
El día 5/6 se realiza Rx de tórax con presencia de atelectacia, ventilado con parámetros altos saturando hasta un 80% que continuaba bajando niveles de saturación de un 77 a un 79%.  El día 6/6 en horario de las 6 am hace un evento de bradicardia e hiposaturación  que requiere de reanimación, declarándose fallecido a las 6: 20 am del día 6 de junio del 2022.
Por las características clínicas se sospecha Síndrome de Poland.























Discusión total:
El síndrome de Poland afecta usualmente al músculo pectoral mayor y a otros músculos y estructuras del cinturón escapular y el miembro superior del mismo lado del pectoral afectado, en la literatura se aborda sobre su asociación a diferentes malformaciones y trastornos en diferentes tejidos y órganos, sin déficit intelectual asociado, sin embargo en el caso que se presenta en este artículo solamente presenta el músculo pectoral mayor hipoplásico y dextrocardia⁴,¹¹,¹²,¹³.
Según la literatura consultada el 5% de los pacientes portadores del síndrome de Poland presentan dextrocardia, pero de manera contraria a cuando esta entidad se presenta aisladamente, no se asocia a situs inversus u otras patologías cardíacas. Se considera que podría deberse a un defecto del desarrollo vascular o como repercusión de las alteraciones propias del sí drome en el hemitórax izquierdo⁴,¹¹.
En artículos consultados se describe una incidencia mayor en el sexo masculino y un mayor grado de afectación en el hemicuerpo derecho, lo cual coincide y difiere, respectivamente, con el actual  caso, dado que el neonato es de sexo masculino pero el músculo hipoplásico es el pectoral mayor izquierdo⁴,⁶.
Igualmente se ha descrito una relación entre el síndrome de Poland y el carcinoma ductal de mama, así como formando parte de la secuencia Möbius-Poland, pero al ser el paciente un recién nacido masculino y no presentar ninguno de los rasgos característicos de la secuencia mencionada, estos aspectos no obtienen gran relevancia en la presentación de este caso⁵,¹⁰.
Con respecto a los mecanismos fisiopatológicos involucrados en la producción del síndrome aún hay mucha información que se desconoce. Pero en la actualidad se manejan dos hipótesis que intentan explicar su semiogénesis, una con base vascular en la embriogénesis y otra de base genética⁵,¹⁰.
La teoría de base vascular  argumenta que dado el inicio de la diferenciación del pectoral mayor en la sexta semana durante la embriogénesis, su desarrollo quedaría comprometido ante una disrupción de la arteria subclavia mientras se diferencia entre la cuarta y quinta semana de gestación, siendo la gravedad de la afectación directamente proporcional al tiempo en que se interrumpa el flujo sanguíneo⁵,¹⁰.
Los artículos en los que se defiende un origen genético del síndrome se sostienen ante la aparición de varios individuos con el síndrome dentro de una misma familia, aunque esto solo ocurre de forma excepcional, proponiendo un patrón de herencia autosómico dominante con penetrantica reducida, asociado a los loci 13q12.2 y 1p22. En otros artículos se describe una asociación  al cromosoma X y a mutaciones en los genes PLXND1 y REV3L . Incluso se ha considerado una mutación genética en los genes a cargo de la morfología de la arteria, produciendo una alteración del flujo en la arteria que desencadena en el defecto del desarrollo del pectoral mayor y otras estructuras⁴,⁵,¹⁰.
En cuanto a este aspecto del síndrome, el caso actual por sus características clínicas por sí solo no arroja  información suficiente para inclinarse por una u otra teoría de origen fisiopatológico. El único factor presente en el caso que podría inclinar la balanza hacia la teoría de base vascular en la embriogénesis sería la ausencia de otros miembros en la familia portadores del síndrome⁵,¹⁰.
El diagnóstico del síndrome en diversos estudios consultados se ha realizado mediante radiografías de tórax, ecografías de los músculos de la pared torácica, tomografía axial computarizada e incluso resonacia magnética  para evaluar el sistema nervioso central puesto que se ha asociado la hipoplasia del tronco encefálico a la secuencia de Möbius-Poland. En el caso actual solamente se logró emplear en el diagnóstico la exploración clínica y la realización de radiografía, en lo que influyó que el paciente fuese un neonato cuya evolución fue desfavorablemente rápida desencadenando en la muerte a causa de otras alteraciones que presenta¹,⁵.
En relación al tratamiento del síndrome de Poland, este es mayormente quirúrgico aunque también se ofrece asesoramiento genético, tratamiento psicológico y orientación acerca del mismo al paciente y su familia. El tratamiento quirúrgico generalmente va encaminado a corregir anomalías torácicas y de la mano, tanto para mejorar la estética como para eliminar defectos funcionales. El manejo usualmente es multidisciplinar entre cirujanos pediátricos o torácicos y cirujanos plásticos¹,⁵,¹⁰. 
La corrección quirúrgica en artículos consultados emplea diversas técnicas como colgajo muscular del dorsal ancho e implantes mamarios acompañados de reconstrucción estructural por medio de la técnica de Ravitch, hidrogel de polialquilimida para dar volumen y corregir deficiencias de tejidos, e incluso modelos costales de titanio. Pero suele esperarse al término del desarrollo del paciente afectado, y dado el desenlace del neonato del caso que se presenta, considerar siquiera el uso de una de los procedimientos mencionados es imposible¹,¹⁰,¹⁴,¹⁵.
La singularidad del síndrome de Poland y su asociación a otras malformaciones convierte a este y otros reportes de caso en útiles herramientas para el mejoramiento de su manejo y el asesoramiento a pacientes y familias.

















Conclusiones: 
El síndrome de Poland es una anomalía congénita rara, de muy baja frecuencia, caracterizada fundamentalmente por aplasia o hipoplasia del músculo pectoral mayor y suele acompañarse de sindactilia y otras malformaciones. El caso reportado se presentó en el sexo masculino con hipoplasia del pectoral izquierdo, miembro superior derecho unido por relieve cutáneo al tórax, dextrocardia, alteraciones de los músculos de la cintura escapular, hipoplasia de los músculos abdominales, hipoplasia de cadera del mismo lado y deformidades en miembro inferiores. En este caso se trataron una serie de complicaciones asociadas al parto y a los defectos cardiovasculares como los trastornos hemodinámicos,  la bronconeumonía y atelectasia secundaria al meconio xxx. Finalmente el paciente falleció. Los tratamientos recomendados para esta enfermedad actualmente se basan en el asesoramiento genético y apoyo psicológico al paciente y a la familia, la corrección a través de cirugías estética de las alteraciones como la sindactilia, cirugía reconstructiva de la mama en caso de paciente femenina, correcciones motoras a través de cirugías y fisioterapia. Es aún una entidad poco conocida y se debe poner especial interés en la descripción de los casos que se detecten para mejor manejo.











Anexos 
Anexo 1
Título: hipoplasia pectoral izquierda
Objetivo: en esta imagen se pude apreciar el músculo pectoral mayor                                                 izquierdo hipoplásico con presencia de hematomas en la región.
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Fuente: historia clínica del paciente.

Anexo 2
Título: dextrocardia
Objetivo: en esta imagen se puede apreciar corazón en situación derecha que impresiona dextrocardia.
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Fuente: Historia clínica del paciente.
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