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RESUMO
Introducdo: A Sindrome de Poland € caracterizada principalmente por anomalias na anatomia, sendo
0 seu principal critério diagndstico a hipoplasia ou agenesia do musculo peitoral maior, podendo
apresentar também outros sinais, como sindactilia, auséncia ou hipoplasia de mama geralmente
ipsilateral, escavagBes no térax, braquissindactilia, deformidades ou auséncia de costelas e mais
raramente causar manifestagdes cardiacas, genitourinarias e hepaticas. Essa sindrome costuma ter sua
apresentacdo unilateral, sendo raras as manifestacdes bilaterais. A causa ainda ndo foi muito bem
definida, porém a hip6tese mais aceita é de que na hora da embriogénese haja algum problema na
irrigacdo que é enviada para 0s membros superiores e torax. Objetivo: Esse estudo de revisdo
bibliogréafica possui tem como finalidade reunir o que foi produzido nos ultimos anos sobre o tema
Sindrome de Poland. Método: Para identificacdo e analise dos artigos, foi utilizada a plataforma
PubMed e o anagrama PICO foi o escolhido para formular pergunta de norteadora de pesquisa
do estudo. Resultados: N&o existe um tratamento que cure de fato a sindrome, porém existem
procedimentos cirurgicos que podem ser realizados para melhorar a qualidade de vida do paciente,
seja esteticamente ou para melhora na qualidade de vida. Conclusdo: A sindrome de Poland se
caracteriza por alteracdes estéticas que em geral sdo unilaterais em MMSS e térax sendo passiveis de
acometer também o sistema cardiovascular, hepatico e genitourinario. A causa da sindrome ainda ndo
é totalmente conhecida, e seu tratamento esta relacionado com a reducao da manifestacdo dos sintomas

e melhora da qualidade de vida do paciente.

Palavras-chave: Poland; Sindrome; Anomalia; Assimetria; neuroldgico



ABSTRACT

Introduction: Poland's Syndrome is mainly characterized by anomalies in the anatomy, and its
main diagnostic criterion is hypoplasia or agenesis of the pectoralis major muscle, which may
also present other signs, such as syndactyly, absence or hypoplasia of the breast usually
ipsilateral, chest excavations, brachysyndactyly, deformities or absence of ribs and more rarely
cause cardiac, genitourinary and hepatic manifestations. This syndrome usually has its
unilateral presentation, and bilateral manifestations are rare. The cause has not been very well
defined, but the most accepted hypothesis is that at the time of embryogenesis there is some
problem in the irrigation that is sent to the upper limbs and chest. Objective: This literature
review study aims to bring together what has been produced in recent years on the topic of
Poland's Syndrome. Method: To identify and analyze the articles, the PubMed platform was
used and the PICO anagram was chosen to formulate a research guiding question for the study.
Results: There is no treatment that actually cures the syndrome, but there are surgical
procedures that can be performed to improve the patient's quality of life, either aesthetically or
to improve quality of life. Conclusion: Poland's syndrome is characterized by esthetic changes
that are generally unilateral in the upper limbs and thorax and are likely to affect the
cardiovascular, hepatic and genitourinary systems as well. The cause of the syndrome is not
fully known, and its treatment is related to reducing the manifestation of symptoms and

improving the patient's quality of life.

Keywords: Poland; Syndrome; Anomaly; Asymmetry; neurological
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SINDROME DE POLAND: ATUALIZACOES DO TRATAMENTO E TIPOS DE
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Orientador: Prof. Alysson Dangelo

RESUMO

Introducéo: A Sindrome de Poland é caracterizada principalmente por anomalias na anatomia, sendo
0 seu principal critério diagndstico a hipoplasia ou agenesia do misculo peitoral maior, podendo
apresentar também outros sinais, como sindactilia, auséncia ou hipoplasia de mama geralmente
ipsilateral, escavacdes no torax, braquissindactilia, deformidades ou auséncia de costelas e mais
raramente causar manifestacfes cardiacas, genitourinarias e hepaticas. Essa sindrome costuma ter sua
apresentacdo unilateral, sendo raras as manifestacdes bilaterais. A causa ainda ndo foi muito bem
definida, porém a hipdtese mais aceita € de que na hora da embriogénese haja algum problema na
irrigagdo que é enviada para os membros superiores e torax. Objetivo: Esse estudo de revisao
bibliografica possui tem como finalidade reunir o que foi produzido nos ultimos anos sobre o tema
Sindrome de Poland. Método: Para identificacdo e andlise dos artigos, foi utilizada a plataforma
PubMed e o anagrama PICO foi o escolhido para formular pergunta de norteadora de pesquisa
do estudo. Resultados: N&o existe um tratamento que cure de fato a sindrome, porém existem
procedimentos cirdrgicos que podem ser realizados para melhorar a qualidade de vida do paciente, seja
esteticamente ou para melhora na qualidade de vida. Conclusédo: A sindrome de Poland se caracteriza
por alteracdes estéticas que em geral s&o unilaterais em MMSS e térax sendo passiveis de acometer
também o sistema cardiovascular, hepatico e genitourinario. A causa da sindrome ainda ndo é
totalmente conhecida, e seu tratamento esté relacionado com a reducdo da manifestacdo dos sintomas
e melhora da qualidade de vida do paciente.

Palavras-chave: Poland. Sindrome. Anomalia. Assimetria. Neurolégico.



1.

INTRODUCAO

O nome desta malformacé&o se deve a Alfred Poland, um estudante de anatomia, que foi
o0 primeiro a dar uma descri¢do completa em 1841. Anormalidades torécicas sdo musculares,
osteocartilaginosas e cutaneoglandulares. Sua incidéncia foi estimada em 1 a 3 por 100.000
recém-nascidos com predominancia no sexo masculino, e uma maior frequéncia de casos
com envolvimento do lado direito, o que representa entre 67% e 70% em relacdo ao total®.

A sindrome de Poland se caracteriza pela auséncia ou hipoplasia da mama ou mamilo,
hipoplasia do tecido subcuténeo, auséncia da parte costoesternal do masculo peitoral maior,
auséncia do musculo peitoral menor e auséncia das cartilagens costais ou costelas. 2, 3 e 4
ou3,4eb52

A etiopatogenia da Sequéncia Poland parece ser multifatorial. As teorias mais aceitas
apontam para uma deficiéncia do fluxo sanguineo na regido peitoral, na parte distal do
membro ou mesmo a inervagdo da artéria subclavia durante a sexta semana de gestacdo. A
outra propbe a existéncia de malformagdes embrionarias arteriais, levando a uma ma
circulacdo sanguinea por anormalidades estruturais da vasculatura. Caso essa teoria se
confirme, ela provard a origem hereditaria sem discussdo, visto que os defeitos de
nascimento sdo o resultado de mutagdes ao nivel de genes em desenvolvimento. Neste caso,
os envolvidos na mutacdes responsaveis pela anomalia do desenvolvimento arterial. Dessa
forma, sdo necessarias mais evidéncias que comprovem tais estudos?.

As manifestacdes clinicas principais sdo agenesia unilateral dos musculos peitorais
associada com braquissindactilia ipsilateral. O defeito da parede torécica é frequentemente
associada a hérnia pulmonar. Os individuos afetados podem também apresentar varias
outras alteracbes como hipoplasia ou agenesia do mamilo e parénguima mamario,
hipoplasia ou achatamento dos arcos costais, encurtamento do membro superior ipsilateral
devido a hipoplasia do radio e da ulna, sindactilia, e menos frequentemente outras
anormalidades como dextrocardia, prega palmar Unica, anomalias escapular, vertebral, e
dos tratos urinario e digestivol,s.

Como as alteracBes descritas acarretam uma irregularidade estética e funcional, o
tratamento é cirdrgico. A reconstrucdo ou estabilizacdo das costelas aplasicas pode ser
realizada através de enxertos 6sseos e / ou malha protética. O defeito muscular pode ser
corrigido pela rotacdo do musculo grande dorsal e da pele da parede toracica anterior. O uso
de implantes de mama é muito Util para a correcdo de hipoplasia maméria no caso das

mulheres, e para 0s homens em situacdes em quem a assimetria do musculo peitoral é



acentuada, ajudando a obter um melhor resultado estético. A reparacdo cirdrgica dos
defeitos da mao deve ser feita precocemente, antes que o paciente desenvolva padrdes
funcionais anormais ou progressao da deformidade. Recomenda-se que este procedimento
seja realizado pelo cirurgido toracico devido a estabilizagdo, pois se o tratamento fosse
conduzido pelo cirurgido plastico, a mama poderia ter sido reconstruida sem a parede
torécica estabilizada.

Além disso, como a sindrome é de fen6tipo variavel, podendo apresentar-se como
agenesia do musculo peitoral maior até deficiéncia neurossensorial grave, faz-se necessario
uma equipe multidisciplinar para seu tratamentoZ.

Dessa forma, o objetivo deste estudo € identificar os tipos de tratamento para a Sindrome
de Poland de acordo com as assimetrias toracicas, podendo ser agenesia ou hipoplasia do
musculo peitoral maior, e que o tratamento cirargico com uso de lipoenxertia (enxerto
autologo de gordura) pode ser eficaz para o tratamento das assimetrias da parede toracica
decorrentes de diferenca volumétrica, e que proporciona melhora na qualidade de vida,
conseguindo reintegracdo social, sem a necessidade de internagdo prolongada e com baixa

morbidade operatoria.

METODOLOGIA

Trata-se de um Estudo de Revisdo Biliogréafica.

O estudo seguiu as etapas do processo de elaboracdo de revisdo integrativa: (1)
identificacdo do problema de pesquisa e elaboracdo da pergunta norteadora, (2) busca dos
estudos na literatura, (3) avaliacdo dos dados encontrados nos estudos selecionados, (4)
andlise de dados com sintese e (6) apresentacdo da revisao integrativa.

Para isso foi formulada pergunta “e com isso a pesquisa foi conduzida com base no

anagrama PICO a seguir:

Descricéo Abreviacao Componentes da pergunta
Populacéo P Pacientes com Sindrome de
Poland
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Intervencéo I Os tipos de tratamento
utilizados nesses pacientes

para corrigir as assimetrias

torécicas
Comparacao C Comparacdo entre eles
Desfecho @) A melhoria na qualidade de

vida desses pacientes.

Tabela 1: Anagrama utilizado para formular pergunta de pesquisa do estudo.

A pergunta norteadora do estudo foi: “Quais as novas atualizagdes nos ultimos anos em
relacdo a Sindrome de Poland?”.

A busca foi realizada no PubMed no més de Novembro de 2021. PubMed é uma
plataforma livre de acesso a base de dados MEDLINE de citacGes e resumos de artigos de
investigacdo em Biomedicina gerenciada pela Biblioteca Nacional de Medicina dos Estados
Unidos (U.S. National Library of Medicine).

A estratégia de busca iniciou-se com a selecdo de Descritores em Ciéncias da Saude
(DeCS) pertinentes a pergunta norteadora. Para busca no PubMed foram utilizados os Medical
Subject Headings (MeSH) e os recurso boleanos AND e OR para cruzar os descritores da
seguinte forma: “Poland AND Syndrome”, “Anomaly AND Asymmetry AND Neurological”.

Os critérios de inclusdo consistiram em artigos disponiveis no PubMed nos ultimos
cinco anos, disponiveis na integra e que abordassem a tematica proposta. Excluiram-se
editoriais, cartas ao editor, teses, dissertacdes, artigos repetidos e que ndo correspondessem a
temaética.

A partir da estratégia de busca adotada neste estudo, critérios de inclusdo e exclusao

predefinidos foram relacionados nove artigos para compor a amostra.

3. RESULTADOS E DISCUSSOES

O portador da Sindrome de Poland, pode nascer com certos musculos ausentes ou
subdesenvolvidos em um lado do corpo, sendo os principais locais atingidos o torax, seios,
ombro, braco e mio.}? A doenca pode se apresentar em graus diferentes de gravidade, em
cada individuo afetado.?®

A etiologia da Sindrome ainda ndo é muito bem esclarecida, porém a principal hipotese

é de que o problema tenha inicio durante a embriogénese, por nesse periodo ndo haver uma
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formacdo adequada de artérias subclavias e vasos ramificados, 0 que acaba por reduzir a
perfusdo da parede toracica, para o lado afetado® Uma outra hipdtese etioldgica é que a
Sindrome de Poland, poderia ter uma causa teratogénica em fetos de gestantes que fizeram
uso de cocaina ou tabagistas.>*

Pacientes com a Sindrome de Poland tém principalmente alteracdes estéticas, sendo que
ja é possivel identificar tais alteragcdes em pacientes pediatricos.!

Para diagnosticar a sindrome € necessario conhecer o padrao das suas caracteristicas, e
seus diagnosticos diferenciais, pois ainda ndo se conhece 0s genes responsaveis pelas
deformidades.* A hipoplasia ou agenesia do musculo peitoral maior é a principal
caracteristica, sendo por isso, obrigatoria para o diagndstico.! Outros sinais que podemos
observar nos portadores da SP sdo: a auséncia de outros musculos do toérax, como o peitoral
menor, grande dorsal, deltdide, trapézio, serratil anterior; alteracdes da caixa toracica como
hipoplasia e até mesmo agenesia de um ou mais seguimentos costais, pectus excavatum,
pectus carinatum, hérnia pulmonar; anormalidades mamarias como agenesia ou hipoplasia
de mamas, mamilos e aréolas; Reducdo ou completa auséncia de pelos axilares
ipsilateralmente; outras alteracbes como Deformidade de Sprengel (se trata de elevacao da
escapula devido a auséncia da por¢do superior do serratil anterior), sinostose radioulnar,
fusbes de vértebra, hemivértebra, simbraquidactilia.?® Algumas alteracbes sdo mais raras
mas também podem existir,sdo exemplos, mal formacGes geniturinarias, malformacées
cardiacas, malformag@es do trato hepético e biliar.*

Diante da suspeita 0 método diagnostico mais utilizado é o ultrassom, com ele é possivel
ter uma descricdo mais precisa de alteragdes morfoldgicas tanto da parede toracica quanto
de tecidos moles, conseguir triar possiveis anormalidades renais e cardiacas além de ver
alteraces que ndo sdo possiveis de identificar durante o exame fisico. .>°* Além da
ultrassonografia de torax, é possivel fazer também raio x, ecocardiograma e US de abdome
em casos suspeitos de anormalidade na caixa toracica. Caso haja sinais de malformacao
grave, é prudente que se faca uma tomografia computadorizada e / ou ressonancia magnética
ja que essas definem uma conduta pré cirdrgica, ja que permitem uma avaliacdo mais
detalhada dssea e vascular.®

Os exames de imagens sdo importantes para descartar algumas comorbidades que
podem se assemelhar com a SP.> Um dos diagndsticos diferenciais que €é relativamente

comum em mulheres, é a assimetria mamaria anatdmica, que quando se excede do que €
esperado pode se confundir com a SP que também inclui assimetria mamaria, a TC é capaz

de sanar essa divida, ja que analisa diretamente o misculo peitoral maior.?°® Outros
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diagnosticos diferenciais sdo: Sindrome de Sywer James, mastectomia, pneumotdrax,
hipoplasia toracica anterior, Sindrome de Amazon, Anomalia de Klippel-Feil, dentre
outros.1:2®

O tratamento é diferenciado a depender do grau, locais de acometimento da doenca,
idade e sexo do paciente e ndo existe uma solugdo definitiva. A intervencéo cirdrgica ndo na
maioria dos casos ndo é necessaria, porém por vezes é indicada para melhorar situaces que
incluem movimento paradoxal da parede torécica e hipoplasia ou aplasia de mama.t” Em
casos mais graves pode ser necessaria uma reconstrucdo da parede toracica. As cirurgias
geralmente envolvem uso de retalhos musculares, proteses mamarias em mulheres e enxerto
dsseos, principalmente em esterno e costelas.'?

Em caso de necessidade de cirurgia toracica, ndo ha diretrizes muito especificas na
literatura. A cirurgia toracica nem sempre se faz necesséria, a indicacao fica restrita a graves
anomalias da caixa toracica, como pectus excavatum, pectus carinatum ou mesmo uma
combinagdo de ambos e agenesia de costelas.>>® Esse tipo de cirurgia pode ser feita tanto
com objetivos estéticos quanto com objetivos de melhora de funcionalidade.® Um pectus
excavatum, pode ir além de estética e comprimir 6rgdos como coracdo e pulmdes, nesses
casos o tratamento cirargico é o Procedimento de Nuss, que se trata da colocacdo de uma
barra metalica retroesternal elevando o esterno, o que alivia a compressao visceral. Se houver
parede toracica anterior assimétrica sem compressao de coracdo ou de pulméo, pode haver
melhora de estética com resseccio de cartilagem e/ou osteotomia.>® Nos mais jovens que
ainda tem parede toracica mais complacente, tratamentos conservadores como colete FMF e
campanula a vacuo, podem ser alternativas a cirurgia. Se houver agenesia de costela, 0s
Orgaos acabam ficando mais expostos a riscos externos, sendo assim a cirurgia visa a
protecdo. Tem também a toracoplastia que pode ser feita para estabilizar os pulmdes e a
caixa toracica no momento da inspiracéo e expiracdo, e dessa forma abolir ou mesmo reduzir
a respiragdo paradoxal.*®’ Para estabilizar a caixa toracica, podem ser usadas telas n&o
absorviveis ou proteses metalicas, as telas geralmente sdo utilizadas quando ha auséncia de
alguma costela, porém se houver auséncia de mais de trés costelas o ideal é que as mesmas
sejam substituidas por proteses metalicas.>”® Os pacientes ndo costumam ser operados
durante a infancia, as cirurgias sdo melhores quando ocorrem por volta dos 12 anos de idade,
sendo ainda melhor quando ocorre por volta dos 14-15 anos de idade, que é quando o
desenvolvimento toracico ja se encontra bem avancado.3®

Caso seja necessaria alguma reparacdo nas méos é necessario avaliar muito bem o

problema, ja que as deformidades nas méos contam com uma ampla gama de apresentacdes
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clinicas que vdo desde uma hipoplasia funcional até um grau grave de simbraquidactilia
(quando um ou mais dedos ndo estdo presentes).>’#° N&o sdo todos os pacientes com SP que
apresentam deficiéncias na mdo, mas quando existe todo o membro superior deve ser
analisado de forma cautelosa, desde os dedos até os ombros, para verificar presenca de
possiveis mal formagdes.3®

Foi feita uma tabela de classificacdo de aspecto clinico de deficiéncia nas méos que
ajuda orientar melhor o tratamento:

I: Auséncia de anomalias nas m&os e membros superiores

I1: M&o hipoplésica sem anomalias morfoldgicas e funcionais

I11: Simbraquidactilia com 5 dedos funcionais e possiveis anomalias morfolégicas das
falanges e amplitude parcial de movimento.

IV: Simbraquidactilia com alguns dedos funcionates

V: Simbraquidactilia com dedos ausentes ou ndo funcionantes

VI: Anomalias classicas da médo de SP com sinostose radioulnar proximal

VII: Anomalias classicas de médo de SP com escapula alta congénita

VI1I: Outras anomalias associadas

Baseado na classificacdo acima fica mais facil discutir os rumos do tratamento mais
adequado.>>>7® Se houver presenca do tipo | ou tipo Il ndo existe necessidade de tratamento
cirurgico, nos tipos I, IV e V o paciente pode se beneficiar do tratamento cirdrgico para
melhora nas funges da mao.”° Os problemas dos portadores da SP nas maos geralmente é a
presenca de sindactilia ou a auséncia de falanges (principalmente da falange média) podendo
faltar até mesmo dedos inteiros. No caso das méos as cirurgias de melhora do quadro podem
ser realizadas mais cedo, tendo inicio por volta dos 12 e 24 meses, e em alguns casos
especificos a cirurgia pode ser recomendada até mesmo entre 6 e 12 meses de vida, ja que
tal atitude reduz riscos de deformidades angulares ou contratura em flexdo.>®"8° Apds a
separacao dos dedos, algumas areas podem ficar sem pele, sendo assim pode ser necessario
um enxerto ou uso de scaffold de &cido hialurénico que também proporciona regeneracéo da
pele e tem Gtimos resultados em pacientes jovens.?’ ApoOs a cirurgia é colocada uma
bandagem, que sé deve ser retirada ap0s 2 ou 3 semanas caso ndo haja presenca de
complicacBes operatorias visiveis.2>®8® No caso de simbraquidactilia por auséncia de
falange, pode ser feita uma transferéncia falangeana livre ndo microvascular do pé (em casos
de presenca da falange proximal, cujo objetivo é aumentar o raio) ou uma transferéncia
digital microvascular do pé (que é a opgdo existente em casos de mdo peromélica ou de

amputacdo metacarpal congénita).’-2
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O que ndo pode se esquecer é que mesmo apos a resolugdo do problema a sindactilia
pode voltar, como forma secundario a hipertrofia da cicatriz, pela chance de recorréncia é
necessario acompanhamento médico nessa regido até que o desenvolvimento seja
cessado. '8

A cirurgia plastica também é realizada, tem objetivos de reconstrugdo e estética e tem
como objetivo melhorar a qualidade de vida do paciente. E realizada por exemplo para
diferencas de tamanho ou mesmo auséncia das mamas.>2° A cirurgia plastica exerce papel
fundamental na melhora da auto estima do portador do SP, e por estas alteracdes
incomodarem mais no periodo da adolescéncia as cirurgias podem também se iniciar nesse
periodo.58°

Para definir a melhor cirurgias as malformacdes séo classificadas, sendo a TNB a escala
mais utilizada recentemente para lidar com malformacbes tordcicas, mamarias e
mamilares.>”® Na plastica sio feitas transposi¢des musculares (s6 podem ser realizadas em
paciente adultos), cirurgias reconstrutivas de tecidos moles como de mamas, musculo e
tecido adiposo também sdo muito realizadas, mas ndo definitivas, jA& que precisam

acompanhar o crescimento do paciente, mudangas fisiologicas e habitos de vida.’

4. CONCLUSOES E PROPOSTAS

A Sindrome de Poland, se caracteriza principalmente por alteracdes estéticas geralmente
unilaterais na regido de membros superiores e torax, podendo atingir também sistemas
cardiovascular, geniturinario e hepatico. Ainda ndo tem sua causa muito bem definida para
a SP, e nem um tratamento de cura total. Sendo assim, os tratamentos que visam melhorar
a qualidade de vida, o bem estar pessoal e melhor aceitacdo da propria imagem devem ser
realizados de maneira personalizada, de acordo com o grau de acometimento da doenca,
idade, sexo, interferéncias na fisiologia natural do 6rgdo acometido e de forma a buscar
melhora estética. O tratamento realizado no momento certo, proporciona melhora na
qualidade de vida, conseguindo reintegracdo social, sem a necessidade de internagédo

prolongada e com baixa morbidade operatdria.
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