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Resumen: Lamalformacién congénita de Poland presentaun grado va-
riable de complejidad, dependiendo de la extension del defecto mus-
cular y condro-costal. La correccion, solo por problemas estéticos, pue-
deredizarse alo largo de lanifiez o adolescencia, a no producir nin-
gUn tipo de sintomatol ogia. No ocurre lo mismo cuando el defecto cos-
tal tiene un tamafio considerable, con herniacion pulmonar y desequi-
librio de la mecanica respiratoria; en estos casos, es preferible una
correccion quirdrgica temprana para proporcionar una adecuada esta-
bilizacion de la pared torécica.

En € trabgjo presentamos nuestra experiencia de cirugia precoz en cin-
co pacientes afectos de un sindrome compleo, corregido con trasplantes
costales autdlogos 'y € empleo de politetrafluoroetileno parael cubri-
miento del defecto toréacico. Se comenta el procedimiento técnico se-
guidoy las ventgjas de este material con respecto a otros descritos has-
talafecha, asi como |os buenos resultados, en uno de los casos segui-
do durante 5 afios.

PaLaBrAs CLavE: Sindrome de Poland; Malformaciones pared toréci-
ca; Reconstruccion con politetrafluoroetileno.

EARLY SURGERY IN POLAND'S SYNDROME

AssTrACT: Poland's congenital malformation presents a variable gra-
de of complexity, depending upon the extent of the muscular and chon-
dro-costal defect.

Surgical repair for cosmetic reasons only, may be performed during
childhood or puberty due to the abscence of symptoms. However,
this does not occur when the costal defects has a considerable size, with
pulmonary herniation and impairment of respiratory function. In this
cases, early surgical correction is preferred in order to adequately sta-
bilize the chest wall.

In this paper we present our experience of early surgical treatment in
5 patients affected by a complex syndrome, that were treated with au-
tologous costal transplants and the use pof polytetrafluoroethylene to
cover the chest wall defect. We discuss the surgical procedure perfor-
med, aswell as the advantages of this material with respect to others
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described up to date and the good results obtained in one of the cases
followed-up for five years.

Key Worbs: Poland's syndrome; Malformation of the chest wall;
Reconstruction with polytetrafluoroethylene.

INTRODUCCION

El sindrome de Poland es una malformacin congénitade
la pared torécica anterior que puede presentarse en 1 de cada
30 6/40.000 recién nacidos vivos. Afectanormamente aun he-
mitdrax y sus elementos basicos son: 1) ausenciade laglan-
dulamamariay/o pezon; 2) ausenciatota o parcial delos mis-
culos pectoral mayor y menor; 3) ausenciadelos cartilagos cos-
taesy/o codtillas 2, 3, 4 paraesternalmente; 4) braquiosindac-
tilia de la extremidad superior del lado afecto. No todos estos
elementostienen que estar necesariamente presentes, por 1o que
se puede hablar de sindromes completos o incompletos.

El propdsito de este trabajo esreferir nuestra experiencia
en lacorreccion quirdrgica de pacientes portadores de un sin-
drome completo, acompafiados de una manifiesta herniacion
pulmonar con los movimientos paraddjicos respiratorios de
la pared costal y evidente riesgo de deterioro de la funcion
pulmonar.

PACIENTESY METODOS

Hemos tratado cinco pacientes, entre 14 mesesy 5 afios
de edad, dos varones'y tres mujeres, con un defecto homola-
teral, derecho en cuatro ocasiones e izquierdo en una, que
consistiaen laausencia de |os cartilagos y segmentos costar
les paraesternales 2, 3, 4, ausenciatotal del pectoral mayor,
menor y gléandulamamaria, areolasiempre presentey en dos
casos presenciade sindactilia (Fig. 1).

L os nifios no tenian antecedentes familiares o personales
adestacar. Laexploracion sistémicaeranormal, llamando la
atencion solo unaimportante herniacion pulmonar en el mo-
mento de la espiracion, de crecimiento progresivo desde el
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Figura 1. Rx y TAC con afectacion de hemitérax izquierdo.

nacimiento, y que producia una gran preocupacion en los pa-
dres, mayor que €l defecto estético en si (Fig. 2 A).

La correccion quirdrgica consistio en cubrir €l defecto
con trasplantes costales aut6logos extraidos del hemitorax
contralateral, protegiendo los mismos con material protésico
biointegrable de politetrafluoroetileno expandido, emplean-
do la suficiente cantidad para conseguir una configuracion
estéticamente comparable aladel lado sano (Fig. 3). No hu-
hieron complicaciones inmediatas o tardias y |os resultados
fueron satisfactorios, tanto desde € punto de vista de la soli-
dez de la pared costal, por la buenaintegracion de las costi-
llasy e materia protésico, como por el resultado estético del
contorno del hemitérax (Fig. 2 B).

DISCUSION

Puede considerarse como esporadica laincidencia del
sindrome de Poland en la poblacidn general @, y aunque se
han descrito algunos casos de familiaridad®, todavia hoy,
siguen siendo desconocidos | os aspectos epidemiol égicos
y etiopatogénicos de esta secuencia malformativa, a pesar
de las multiples teorias existentes que tratan de explicar-
|04, Parece existir una mayor afectacion de varones con
respecto a mujeres®? y un 75% més de defectos del lado
derecho®.
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Figura 2. A: Prolapso pulmonar através del defecto costal. B: Resultado
al afio de la operacion.

Esdificil saber cudl eslaincidenciarea de este sindro-
me, puesto que €l grado de afectacion es muy diverso y mu-
chas formas leves pueden pasar desapercibidas como un pe-
quefio defecto estético?.

Laexpresion clinicadependeradel grado y extension de
los elementos de |a pared toracica afectados, pudiendo ir des-
de un significativo problema cosmético, hasta casos con un
importante deterioro de lafuncién pulmonar si existe un gran
defecto de pared®©”. El estudio por TAC y/o RM es funda-
mental paravalorar € acance anatémico de lalesion.

Laindicacion quirdrgica por motivos estéticos se pospo-
ne normalmente hasta los primeros afios de |a adolescencia,
sobre todo en las nifias, para poder llevar a cabo larecons-
truccion mamariatomando como punto de referencialama:
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Figura 3. Injertos costales y cubrimiento con tetrafluoroetileno.

ma contralateral. Sin embargo, debido alos problemas psi-
colégicos que acarreala deformidad, latendenciaesair ba-
jando cada dia mas |a edad de intervencién®©s),

Nuestros pacientes presentaban todos una herniacién pul -
monar progresivadesde €l nacimiento, que aparte del proble-
maestético y el previsible deterioro de la mecanica respira-
toria, producia una gran angustia familiar por temor alesio-
nes traumaticas sobre la protusién pulmonar. Esto nosllevo a
tomar ladecision de unacirugiaprecoz a partir del primer afio
devida, lacual sellev6 acabo cubriendo el defecto con tras-
plantes costal es autdlogos contral ateral es, seglin latécnicacléa
sicade Ravitch®9, y cubriendo losinjertos con placas de te-
trafluoroetileno expandido de grosor suficiente para dar so-
lidez alapared y a mismo tiempo |a estética adecuada.

Esta es una nueva aportacion para solucionar este tipo de
defectos, que tiene muchas ventajas con respecto alas va-
riantes técnicas descritas hasta la fecha, como son: € cubri-
miento con diferentes model os de mallas o duramadre®), las
cuales no mejoran la estéticade lapared; las plastias del mls-
culo dorsal ancho®), cirugia agresiva con riesgo de necrosis
del colgajo y de desestahilizacion de la columna dorsal con
€l crecimiento del nifio; y, las protesis prefabricadas de ma-
teriales siliconados®19), que actuando como cuerpos extrafios
estan sujetas a traumatismos, hematomas, rechazosy recam-
bios para adaptarlas d crecimiento corporal.

Sin embargo, el material protésico empleado por noso-
tros presenta una perfecta integracion bioldgica en los teji-
dos circundantes, si setienelaprecaucion de realizar un buen
drenaje de la zona hasta que se produzca la unién con los
tejidos, algo que puede tardar hasta 2-3 semanas. Al colo-
carse por capas, permite modelar in situ el grosor y laforma,
comparando con €l lado sano. La piel sobre la prétesis que-
dalo suficientemente laxa para permitir en el futuro la co-
locacion de un expansor tisular y proceder ala reconstruc-
cion de laglandula mamaria. En uno de nuestros pacientes
hemos seguido su evolucién durante 5 afios presentando un
crecimiento uniforme del hemitorax.

Como conclusion, creemos que la cirugia precoz en los
sindromes completos aporta una serie de beneficios que po-
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demos resumir en: 1) Evitar € progresivo desequilibrio res-
piratorio y el consiguiente deterioro de la funcidn pulmonar.
2) Prevenir latendenciaalaescoliosis. 3) Liberar alos padres
de la preocupacion que les produce €l prolapso pulmonar. 4)
Conseguir unamejoria estética desde edades tempranas. 5) Es
unacirugia poco trauméaticay hien tolerada que no perturba
el crecimiento del hemitérax ni lacirugia posterior necesaria
de lareconstruccién mamaria en la adolescencia.
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