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Introducción
La secuencia de Poland (también denominada síndrome com-
plejo o anomalía de Poland) es una malformación musculos-
quelética definida por la ausencia de la porción esternal y/o 
costal del pectoral mayor asociada a braquisindactilia homola-
teral, según la definición más comúnmente aceptada. Sin em-
bargo, existe una gran variabilidad clínica, ya que la agenesia 
del pectoral mayor se puede presentar de manera aislada o 
asociada a muchas otras malformaciones: ausencia de otros 

músculos de la cintura escapular, hipoplasia de tejidos regio-
nales (hipoplasia o agenesia de la mama y del tejido celular 
subcutáneo), dextrocardia, síndrome de Moebius, etc.

Su causa última se desconoce, pero se sospecha una pato-
genia vascular por una disminución del flujo de la arteria sub-
clavia en el feto alrededor de las 6-7 semanas de vida.

Se presenta con una frecuencia estimada de 1/20.000-
1/30.000 recién nacidos vivos, aunque se sospecha que su in-

Resumen

La secuencia de Poland es una anomalía musculosquelética 
congénita caracterizada por la ausencia de la porción esternal 
del músculo pectoral mayor asociada a braquisindactilia. Se 
presenta con una incidencia aproximada de 1/20.000-30.000 
nacidos vivos (un 75% de los casos corresponde a varones), y 
en un 70% está afectado el lado derecho. Además de la aso-
ciación con la braquisandactilia, la ausencia del pectoral mayor 
puede presentarse aislada o bien asociada a otras malforma-
ciones, especialmente de la zona pectoral o del brazo y la mano 
homolaterales, como sindactilia, ausencia del pectoral menor, 
hipoplasia de la extremidad o amastia. También se puede aso-
ciar a alteraciones de otros territorios, como dextrocardia, sín-
drome de Moebius o neurofibromatosis.

La etiología es desconocida y habitualmente no presenta 
base hereditaria. Se ha propuesto como teoría patogénica una 
hipoplasia de la arteria subclavia fetal. El tratamiento es qui-
rúrgico, fundamentalmente con fines estéticos o para corregir 
las alteraciones funcionales de la mano que esta anomalía 
conlleva.

Aportamos dos casos tratados en nuestro servicio de pedia-
tría: uno corresponde a un varón recién nacido, con afectación 
del pectoral mayor e hipoplasia del arco anterior de las costi-
llas 2-5, y el otro a una niña de 9 años afectada de asma me-
diada por inmunoglobulina E (IgE), que asocia a la agenesia del 
pectoral mayor una hipoplasia de la mama, una hipoplasia de 
la mano y braquisindactilia.
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Abstract

Title: Poland sequence: two new cases

Poland sequence is a congenital musculoskeletal disorder 
characterized by agenesis of the sternal portion of the pectora-
lis major muscle and brachysyndactyly. The incidence is about 
1/20,000 to 1/30,000 live births. The ratio of males to females 
is 3:1 and the right is the side affected in 70% of cases. The 
agenesis of the pectoralis major muscle can be the only mani-
festation or can be associated with other lesions in the pecto-
ral region and ipsilateral upper extremity: brachysyndactyly, 
absence of the pectoralis minor muscle, hypoplasia of the arm 
or hand or amastia. Its association with other conditions, like 
dextrocardia, Moebius syndrome or neurofibromatosis is also 
possible.

The etiology is unknown, and it is usually not hereditary. 
Hypoplasia of the fetal subclavian artery has been proposed as 
an underlying cause. The treatment is surgical, mainly for cos-
metic reconstruction or improvement in the function of the 
affected hand. 

We report two new cases observed in our service. One invol-
ves a male infant with agenesis of pectoralis major and hypo-
lasia of anterior arch of the 2nd to 5th ribs. The other patient is 
a 9-year-old girl with IgE-mediated asthma and agenesis of the 
pectoralis, breast hypoplasia, Sprengel's deformity and bra-
chysyndactyly.
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brachysyndactyly, muscular, skeletal, hypoplasia 
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cidencia real es mucho mayor, dado que muchos casos no se 
comunican y hay formas poco aparentes.

El diagnóstico es clínico, por la presencia de las alteraciones 
características del proceso.

El tratamiento es fundamentalmente quirúrgico y con finali-
dad estética y para corregir las malformaciones asociadas de 
la mano.

Casos clínicos

Caso 1
Recién nacido varón, sin antecedentes familiares de interés.

Corresponde a una segunda gestación de 40 semanas de 
duración según fecha de la última regla, bien controlada y sin 
incidencias.

Las ecografías fueron normales y no se realizó amniocen-
tesis.

El parto fue distócico, con cesárea electiva por presentación 
transversa, amniorrexis artificial en la intervención, anestesia 
raquídea y monitorización normal. El líquido amniótico, la pla-
centa y el cordón fueron normales. Se establecieron los si-
guientes parámetros: test de Apgar 9-10, peso 3.650 g, talla 
52 cm, PC 36 cm y PT 35 cm.

Durante la exploración al nacimiento se apreció una defor-
midad torácica, por lo que se ingresó al neonato para observa-
ción y estudio.

En la exploración física se apreciaban las siguientes carac-
terísticas: recién nacido activo y reactivo; buena coloración 
cutaneomucosa; paladar, clavículas y raquis íntegros; orificios 
naturales permeables.

La auscultación cardiaca era rítmica, sin soplos, y los pulsos 
centrales y periféricos simétricos.

El neonato presentaba una buena entrada de aire bilateral, sin 
signos de disnea, así como una depresión de la zona pectoral 
anterosuperior derecha, con retracción a la inspiración; no se 
observaba ninguna masa muscular en dicha zona, aunque sí una 
fosita preauricular derecha, sin otras malformaciones (figura 1).

En la radiografía de tórax se apreciaba una hipoplasia de las 
costillas 2-5 del hemitórax derecho, más notoria en el arco an-
terior (figura 2).

Se realizó una analítica general, una ecocardiografía, una 
ecografía cerebral y abdominal y una serie esquelética, cuyos 
resultados fueron normales.

Se dio de alta al paciente a los 6 días de vida con una correc-
ta tolerancia enteral, un peso de 3.470 g y una exploración fí-
sica normal, exceptuando las malformaciones ya citadas.

Al mes de vida se realiza control evolutivo en que se sigue 
apreciando retracción de la parrilla costal en la cara anterior 

del hemitórax derecho con la inspiración, sin que la exploración 
aporte nuevos datos.

Caso 2
Niña de 9 años de edad, sin antecedentes familiares de inte-
rés, visitada en consultas externas de alergia por presentar 
bronquitis espásticas recurrentes desde los 3 años.

En la exploración se apreciaba la falta de la porción esternal 
del pectoral mayor derecho, con hipoplasia de la mama dere-
cha; el pezón no presentaba anomalías (figura 3).

No mostraba una respiración paradójica y la auscultación 
cardiopulmonar era normal.

Se apreciaba también una hipoplasia de la mano derecha 
con braquisindactilia de los dedos 2 y 3. La afección se situaba 
en las falanges proximales (figura 4), y no se detectaban otras 
malformaciones asociadas.

Nacida en otro centro, fue diagnosticada en el periodo neo-
natal de malformación torácica y sindactilia. Se realizó una 

Figura 1. Agenesia del pectoral mayor derecho

Figura 2. Radiografía de tórax. Hipoplasia de arco anterior 
de las costillas 2-5
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valoración de la mano por cirugía infantil y, dada la buena fun-
cionalidad de la mano, se decidió no realizar intervención qui-
rúrgica.

Además del asma, presentaba como único antecedente rele-
vante una adenoidectomía en el año 2004 por hipertrofia ade-
noidea con obstrucción de las vías respiratorias altas.

El desarrollo psicomotor y pondoestatural han sido normales 
hasta la actualidad y la paciente no presenta ninguna limita-
ción en su vida cotidiana.

En la radiografía de tórax no se detectaron alteraciones cos-
tales.

Se realizó una consulta al servicio de cirugía infantil para 
plantear una intervención reparadora de la mama.

Discusión

El síndrome o secuencia de Poland (OMIM 173800) fue descri-
to inicialmente por Alfred Poland en 1841 a partir de un estudio 

necrópsico1. Se define como una aplasia o hipoplasia unilateral 
de la porción esternal del pectoral mayor asociada a braquisin-
dactilia homolateral2; sin embargo, clínicamente se trata de un 
cuadro muy heterogéneo que puede variar entre la agenesia 
aislada de las porciones costal y/o esternal del pectoral hasta 
su asociación con otras múltiples anomalías3-21, entre las cua-
les las más frecuentes son las alteraciones de la mano homo-
lateral (braquisindactilia, sindactilia, hipoplasia de la mano). 
Otras malformaciones posiblemente asociadas son las siguien-
tes: hipoplasia o aplasia del pezón y la mama, hipoplasia de la 
piel y el tejido celular subcutáneo de la zona, hipotricosis axilar 
y pectoral, alteraciones musculosqueléticas torácicas (hipopla-
sia o ausencia de fragmentos costales, hipoplasia y agenesia 
del pectoral menor y anomalías de otros músculos de la cintura 
escapular), síndrome de Moebius, deformidad de Sprengel, 
dextrocardia, neurofibromatosis, atrofia peronea, pie equino 
varo, síndrome de Adams-Olivier, hipoplasia glútea y de la ex-
tremidad inferior homolateral, criptorquídea, displasia fascio-
auriculovertebral, leiomiosarcoma, leucemias y linfomas no 
hodgkinianos. Este síndrome no se ha relacionado con un défi-
cit mental, y la esperanza de vida no se ve afectada.

Se han descrito casos de afectación bilateral22,23, aunque 
hay autores que no consideran apropiado incluirlos entre el 
síndrome de Poland puesto que la definición expresa su carác-
ter unilateral, por lo que proponen denominar a estos cuadros 
bilaterales displasias torácicas24,25.

La incidencia estimada oscila, según las series, entre 
1/20.000 y 1/30.000 recién nacidos vivos25-30. En España la in-
cidencia registrada por el Estudio Colaborativo Español de 
Malformaciones Congénitas (ECEMC) se sitúa en 1/42.845 na-
cidos vivos (0,23 casos por cada 10.000)17. En todas las series 
se aprecia un predominio en la afectación de varones de 
aproximadamente un 75%, así como una predilección por el 
lado derecho en una proporción del 70%.

El trastorno no tiene un patrón hereditario determinado, aun-
que se han descrito múltiples casos con agrupación familiar, lo 
que sugiere algún tipo de herencia. Se ha postulado una trans-
misión autosómica dominante con penetrancia variable31-37. En 
ausencia de familiares afectados, el riesgo de recurrencia es 
bajo, pero es fundamental la exclusión de formas leves o no 
diagnosticadas en los progenitores para proporcionar un con-
sejo genético adecuado.

La etiología es desconocida. La teoría patogénica más 
aceptada en la actualidad sería la vascular37-40, que explicaría 
el defecto a partir de una hipoplasia o estenosis de la arteria 
subclavia que alteraría el desarrollo de las zonas irrigadas. 
De esta manera, un agente teratogénico causaría una inte-
rrupción o una disminución del flujo vascular en etapas muy 
precoces del desarrollo fetal, situándose el periodo vulnera-
ble entre las 6 y 7 semanas. En el embrión de esta edad la 
porción esternocostal del pectoral mayor se separa de la por-
ción clavicular, y se produce la condrificación de las falanges 
medias y la separación de los dedos de la mano41. La dismi-

Figura 3. Agenesia del 
pectoral mayor con hipoplasia 
de la mama

Figura 4. Hipoplasia de la mano con braquisindactilia

350

©2006 Ediciones Mayo, S.A. Todos los derechos reservados



Secuencia de Poland: aportación de dos nuevos casos. X. Bringué Espuny, et al.

49

nución del flujo vascular regional causaría una alteración de 
todo este campo de desarrollo.

La patogenia en cascada a partir de una lesión inicial favo-
recería la denominación de secuencia más que la de síndrome 
de este proceso.

Este mecanismo patogénico sería común para otras entida-
des, como la anomalía de Kippel-Feil, el síndrome de Moebius, 
la anomalía de Sprengel y otras. Dichos procesos corresponde-
rían a interrupciones precoces en el desarrollo fetal del flujo de 
la subclavia o de sus ramas, en las que la intensidad y la loca-
lización de esta obstrucción determinarían la forma clínica. 
Para estos cuadros se ha sugerido el término «secuencia dis-
ruptiva por interrupción del flujo de la subclavia» (subclavian 
artery supply disruption sequence [SADS])40.

Puesto que se han descrito casos de síndrome de Poland 
asociados a defectos del tubo neural, hay autores que también 
proponen para ellos este mismo mecanismo común42,43.

El diagnóstico del proceso se establece por las característi-
cas clínicas. Debe realizarse la búsqueda de las malformacio-
nes asociadas anteriormente citadas.

Puede establecerse un diagnóstico diferencial con los siguien-
tes cuadros44: amastia con anomalías ureterales, síndrome de 
Becker, síndrome de Lange, displasias ectodérmicas, progeria, pte-
rigium múltiple, Schinzel-Giedion, síndrome mamario radial, Smi-
th-Lemli-Opitz, síndrome de Turner y trisomías 4, 18, 20 y 21.

Para el diagnóstico será útil realizar radiografías de tórax, que 
permitirán apreciar la integridad o no de la parrilla costal, así 
como una tomografía computarizada torácica para valorar la 
afección de otros grupos musculares o en el preoperatorio45,46.

El tratamiento será multidisciplinario (genética, pediatría, 
cirugía y soporte psicológico).

El tratamiento quirúrgico irá orientado inicialmente a la re-
cuperación funcional de la mano, en caso de una malformación 
asociada de ésta que lo precise47. En la preadolescencia debe-
rá plantearse el tratamiento de la asimetría torácica. En los 
niños varones habitualmente se realizará con un colgajo del 
dorsal ancho48,49, y en las niñas será necesario el uso de próte-
sis mamarias después de la colocación de expansores tisula-
res50,51. En los casos en que haya una disrupción de la parrilla 
costal con herniación pulmonar, ésta deberá corregirse.

Los dos casos clínicos que aportamos ilustran la heterogeni-
cidad del cuadro. Uno de ellos se asocia a evidentes anomalías 
locorregionales (hipoplasia de la mama, braquisindactilia e hi-
poplasia de la mano), mientras que el otro presenta una total 
integridad del brazo y la mano, con afectación únicamente del 
arco anterior de las primeras costillas. En ninguno de los dos 
casos se encontraron otras malformaciones asociadas.

La paciente de mayor edad se encuentra en la actualidad 
pendiente de cirugía reparadora de la mama. En el niño recién 
nacido se mantiene actualmente una actitud de observación 
expectante. 
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