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Secuencia de Poland
y dextrocardia

Sr. Editor:

La secuencia de Poland corresponde a una alteracion muscu-
losquelética congénita caracterizada por ausencia unilateral de la
porcion esternal del misculo pectoral mayor y simbraquidacti-
lia ipsolateral. La presencia de anomalias de la pared tordcica sin
afectacion de la extremidad se considera una variante!. En la li-
teratura especializada se han publicado un escaso nimero de
casos en los que a las anomalias de la pared toracica anterior
izquierda, se asociaba una dextrocardia aislada; sugiriendo un

origen comin®*,

Figura 1. Vista ante-
rior del torax del pa-
ciente. Depresion de la
pared tordcica a la al-
tura de la mamila iz-
quierda.

Figura 2. Radiografia
posteroanterior de to-
rax.
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Se presenta el caso de un recién nacido, varén, primer hijo de pa-
dres jovenes y sanos, de etnia gitana. Sin antecedentes familiares de
malformaciones mayores. Gestacion a término, controlada y sin in-
cidencias. Parto espontineo y eutécico, presentacion cefalica, Apgar
8/10 y peso al nacimiento de 3.120 g.

Al nacimiento se aprecié una anomalia en hemitérax izquierdo,
con ausencia de cartilago costal de cuarta costilla izquierda en su in-
sercion esternal que ocasionaba respiracion paraddjica. La areola y
el pezon izquierdos se encontraban desplazados caudalmente. No se
apreciaban otras malformaciones externas (fig. 1). La auscultacion
pulmonar mostraba ventilacion simétrica. Los ruidos cardiacos se
auscultaban en el hemitérax derecho, sin soplos asociados. Los pul-
sos periféricos eran normales.

El examen radiologico (fig. 2) mostraba integridad de la pared cos-
tal izquierda posterior con hipoplasia de la cuarta costilla y del pec-
toral ipsolateral, situs solitus visceroatrial, dextrocardia y dextrodpex.
La vascularizacién pulmonar estaba conservada. El electrocardiogra-
ma presentaba un ritmo sinusal a 150 lat./min, eje de P +60°, eje de
QRS + 210°, P, PR y QT normales, potenciales de corazén dextro-
puesto con repolarizacion normal. No se apreciaba anomalia estruc-
tural en la ecografia Doppler color, conexiones auriculoventriculares
y ventriculoauriculares normales, valvulas auriculoventriculares y sig-
moideas normales, flujos en aorta, arteria pulmonar y sus ramas con-
servados y normales. La funcién del ventriculo izquierdo era nor-
mal. El pericardio estaba presente. Se completé estudio con cariotipo
en sangre periférica mediante la técnica convencional y de bandas
GTG que fue normal. Férmula cromosémica 46,XY.

Se ha mantenido bajo seguimiento ambulatorio, hemodindmica-
mente estable en todo momento, con saturacién de oxigeno nor-
mal y buena ganancia ponderal, en espera de cirugia correctora.

La frecuencia estimada de secuencia de Poland es de 1/36.000
nacidos vivos®, con predominio en varones (3:1). En Espaiia, el
Estudio Colaborativo Espanol de Malformaciones Congénitas
(ECEMCO) ha registrado una frecuencia de un caso por cada
42.845 nacidos vivos (0,23 casos por 10.000; intervalo de con-
fianza del 95% [IC 95 %], 0,17-0,31); s6lo 4 de los 46 casos re-
gistrados tenian anomalias aisladas de la pared toracica.

No existe un patrén de herencia determinado, ni factores de
riesgo definidos, y es excepcional la recurrencia familiar3. La pa-
togenia no es bien conocida, aunque se atribuye a una in-
terrupcion del flujo sanguineo de la arteria subclavia durante la
sexta semana de gestacion®. En el 75% de los casos la anomalia
se sitta en el hemicuerpo derecho.

La dextrocardia aislada puede deberse a una rotacién inverti-
da del asa cardiaca durante el desarrollo o a la existencia de
anomalias en otras estructuras tordcicas que motiven el cambio
de posicion cardiaco. Cuando se produce una reduccion del
volumen del pulmén derecho o una ocupacion de espacio en
el hemitérax izquierdo el corazén puede verse desplazado®. En
esta circunstancia es excepcional que existan otras malformacio-
nes cardiacas asociadas.

Nuestro caso constituye una nueva observacion de la asocia-
cion entre anomalias de la pared tordcica anterior izquierda y
dextrocardia. En la literatura especializada hemos podido en-
contrar documentacion publicada de 18 casos®1°. En todos ellos
el defecto se situaba en hemitérax izquierdo y por lo habitual
se acompanaba de defecto costal. La dextrocardia no asociaba
situs inversus ni otros defectos cardiacos.

Esta asociacion, presente en aproximadamente el 5% de los
pacientes con sindrome de Poland (sélo el 2,2% de los casos del
ECEMO), no parece explicable por azar dada la rareza de la dex-
trocardia en la poblacion general. Es probable que esta anoma-
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lfa sea consecuencia de la ocupacion de espacio en el hemitorax
izquierdo. La dextrocardia podria ser el tltimo efecto en la se-
cuencia de acontecimientos que tienen lugar en la secuencia de
Poland®.

En nuestro paciente, al igual que en los casos publicados de
los que disponemos de imdgenes o de una descripcion preci-
52010 existe dextrodpex. A pesar de que se ha sugerido que
cuando la dextrocardia se produce por anomalias en otras es-
tructuras toracicas suele existir levoapex, se considera que estas
anomalias son la explicacion mds probable para esta asociacion.

Es importante senalar que el prondstico de estos pacientes es
bueno, por no tener otras malformaciones cardiacas, y el riesgo
de recurrencia es muy bajo!.
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