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INTRODUCCION

El sindrome de Poland es una enfermedad con-
génita del desarrollo muscular extremadamente
rara, descrito en 1841, por Alfred Poland'. La pre-
sentacion de este caso clinico, tiene como finalidad
conocer las manifestaciones clinicas de este sindro-
me y sus posibles repercusiones en el acto anestési-
co.

La incidencia del sindrome de Poland varia
entre 1/15.000 y 1/30.000 nacimientos Vvivos,
con una predisposicion familiar muy pequefia*’.
No tiene base hereditaria demostrada y se ha
observado una proporciéon mayor en varones (3:1).
Aunque la causa exacta del sindrome de Poland
se desconoce, se cree que el defecto principal
acontece en el mesodermo, en estadios tempranos
de la embriogénesis, debido a un posible defecto
primario en el desarrollo de la arteria clavicular
proximal. Como consecuencia de ello, se produce
un déficit del flujo sanguineo a nivel de la region
pectoral, que da lugar a una disminucién parcial del
tejido en esta region>.

Su presentacion clinica es muy variable, con
diferentes grados de extension y severidad.

Actualmente, sedefinecomosindromedePoland,
la asociacion de hipoplasia o ausencia unilateral
del musculo pectoral mayor con alteraciones del
miembro superior ipsilateral (sindactilia, union de
dos o mas dedos y braquidactilia). La agenesia o
hipoplasia aislada del musculo pectoral mayor

es considerada como forma monotipica de la
enfermedad. Es la inica malformacién de aparicion
exclusivamente unilateral con afectacion del lado
derecho en un 70% de los casos.

A nivel musculoesquelético, el rasgo comtn es
la ausencia de la porcion esternocostal del musculo
pectoral mayor, asociado en un gran numero de
casos a la ausencia del pectoral menor. Junto a este
defecto tipico, también se han observados casos de
hipoplasia de la caja toracica, hipoplasia de serrato,
dorsal ancho y deltoides y agenesia de glandula
mamaria® (Figura 1).

Dentro de las alteraciones osteoarticulares, la
sindactilia homolateral simple o compleja, es la
malformacién mas caracteristica. All-Qattam?, es-
tablece una clasificacion basada en las caracteris-
ticas anatomicas de las manos que orienta sobre la
gravedad y prondstico de los casos. Otros posibles
defectos osteoarticulares observados son: agenesia
del segundo al quinto arco costal pudiendo gene-
rar un pectum carinatum asimétrico contralateral,
hemivertebras, escoliosis, agenesia o hipoplasia de
radio, cubito, huesos del carpo, metacarpo y falan-
ges.

Se han descrito otras anomalias asociadas a este
sindrome como: hernia pulmonar, dextrocardia,
defectos del septum interventricular, aplasia renal,
hipospadias, testiculos ectopicos, hernia inguinal.
Excepcionalmente, se ha relacionado con leuce-
mias, hemangiomas multiples y sindrome de Moe-
bius®.
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Varén de 13 afios, raza blanca, sin alergias me-
dicamentosas conocidas. RN a término, parto euto-
cico con un peso estimado de 2.860 gramos y lon-
gitud de 47 cm. No refiere antecedentes quirurgicos
ni anestésicos previos. Entre los antecedentes mé-
dicos personales se objetiva: retraso mental leve,
déficit aislado de hormona de crecimiento (GH) y
antecedente familiar de talla baja. No habia consan-
guinidad entre los progenitores ni historia familiar
de malformaciones congénitas.

En el examen fisico, se objetivan las siguien-
tes caracteristicas: talla baja (percentil 30), 33 Kg,
ausencia total del pectoral mayor derecho, braqui-
sindactilia en la extremidad superior derecha, pies
planos con retropié valgo izquierdo, genu valgum
bilateral simétrico e hipermetropia asociada a astig-
matismo. Ausencia de organopatia o endocrinopa-
tia.

Los examenes complementarios llevados a cabo
demostraron: edad osea: 7/12, perfil bioquimico
y hematologico normales, anticuerpos digestivos
normales, T4 libre normal, estudio de la secrecion
de GH patoldgico, test de clonidina deficitario, test
de insulina deficitario. El estudio radioldgico fue
anodino con Rx lateral de craneo normal, Rx de
torax sin alteraciones.

El paciente es ingresado en el Servicio de Trau-
matologia, para la correccion quirtrgica del genu
valgum. Teniendo en cuenta sus antecedentes per-
sonales, se procedio a realizar una anestesia gene-
ral, seglin se describe a continuacion:

Premedicacion: 1,5 mg de midazolam intrave-
noso. Induccion: 3 mg-kg!' de propofol asociados a
2 pg-kg! de fentanilo. Para un correcto control de
la via aérea, se insert6 una mascarilla laringea ta-
mafio 3 y se mantuvo al paciente en ventilacion me-
canica con volumenes corrientes bajos (5 ml-kg™)
y presion positiva al final de la espiracion (PEEP)
de 5 mmHg. El mantenimiento de la anestesia, se
realizd mediante la técnica conocida como TIVA
(anestesia intravenosa total), utilizando 3 mg-kg
Lhora! de propofol y 10 pg-kg'-hora'! de fentani-
lo.

La intervencion finalizo satisfactoriamente, no
presentado el paciente complicaciones respiratorias
ni durante el intraoperatorio ni en el postoperatorio
inmediato.

DISCUSION

El riesgo anestésico de los pacientes con sindro-
me de Poland, esta directamente relacionado con
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Figura 1. Caracteristica comtn del sindrome de Poland:
ausencia de la porcion esternocostal del musculo pectoral
mayor, asociado en un gran niimero de casos a la ausencia
del pectoral menor.

el grado de deformidad clinica asociada. Desde el
punto de vista anestésico, las posibles complicacio-
nes que pueden aparecer en estos pacientes deben
ser conocidas y por tanto evitadas. Los tltimos es-
tudios publicados hacen referencia a los siguientes
riesgos anestésicos: via aérea dificil, desequilibrio
de la mecénica respiratoria, prevencion de hiperter-
mia maligna, acceso vascular limitado, neumotorax
espontaneo ipsilateral y riesgo aumentado de com-
plicaciones respiratorias perioperatorias.

La intubacion orotraqueal en los pacientes con
sindrome de Poland, puede ser dificultosa, espe-
cialmente en aquellos casos asociados a sindrome
de Moebius. El sindrome de Moebius es una en-
fermedad neurologica congénita extremadamente
rara que cursa con alteracion de los pares cranea-
les sexto y séptimo. Se caracteriza por falta total
de expresion facial, incapacidad para sonreir, para
movilizar los musculos de la mimica y en algunos
casos con alteracion del movimiento ocular lateral.
En un estudio realizado por Ames y colaboradores,
donde se reviso la técnica anestésica y las posibles
complicaciones en estos pacientes, se concluyd que
la intubacion endotraqueal puede verse dificultada,
pero su uso no se considera una contraindicacion
absoluta siempre y cuando se planifique el acto®.

La ausencia unilateral del musculo pectoral ma-
yor, posibles alteraciones de los arcos costales, la
presencia de un pulmon hipoplésico o incluso una
herniacion pulmonar, pueden generar una respira-
cion paraddjica que dificulta la mecanica respirato-

355



SILVIA OLAGORTA G. et al.

ria, dando lugar a una ventilacion deficiente con re-
sultado final de hipoxia. Por este motivo, el manejo
anestésico en estos pacientes debe ser cuidadoso
y los estudios realizados hasta la fecha, aconsejan
evitar la ventilaciéon espontanea. Recomiendan
mantener a estos pacientes, intubados, con correc-
to control de la via aérea y un adecuado soporte
ventilatorio’®. Considerando la patologia funcio-
nal restrictiva del pulmon, el soporte ventilatorio
se llevara a cabo, utilizando volumenes corrientes
bajos de 5 ml-kg-1 con presion positiva al final de
la espiracion (PEEP) 5,63 + 0,88 cmH,O.

En estos pacientes la hipertermia maligna se
convierte en un riesgo afnadido, aunque pocas
publicaciones avalan este hecho y el sindrome de
Poland no aparece en los listados habituales de
patologias relacionadas con hipertermia maligna®'°.
De este modo, la anestesia total endovenosa (TIVA),
se convierte en la técnica de eleccion tanto para la
induccion como para el mantenimiento del acto

mas recomendado es el rocuronio. En pacientes
con alteraciones musculoesqueléticas, tanto la
succinilcolina como los agentes halogenados deben
evitarse porque pueden inducir tanto hipertermia
maligna como arritmias cardiacas severas.

El sindrome de Poland, asocia malformaciones
en la extremidad superior, siendo la sindactilia la
anomalia mas tipica de la mano. Tanto la sindactilia
en sus diferentes grados como la hipoplasia del
antebrazo, determina un acceso vascular limitado.
Existe un amplio rango de anormalidades de la
mano siendo extremadamente raro que la mano
afectada sea contralateral al defecto toracico*!.

Se ha observado la posible relacion del sin-
drome de Poland con bulas pulmonares gigantes,
causa comun de neumotoérax espontaneo ipsilateral
recidivante!>!3. El riesgo de complicaciones cardio-
pulmonares perioperatorias es alto. Se ha reportado
mayor incidencia de infecciones respiratorias, asma
y atelectasias postoperatorias, asi como casos de

anestésico. En la actualidad, el relajante muscular
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