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CASOS CLINICS

SINDROME DE POLAND-MOBIUS ASSOCIADA
A DEXTROCARDIA

A. Zuasnabar, A. Puig, M. Catala, E. Sarret,
J. Casaldaliga, J. Bosch Marcet i A. Bau "

La sindrome de Poland es caracteritza per 1'abséncia del cap esternal
del muscle pectoral major amb una simbraquidactilia ipsilateral. Les mal-
formacions dels bragos i especialment dels dits sén variables i en alguns
casos s’hi troben altres anomalies associades incloent-hi la sindrome de
Mobius. L'associaciéo d’ambdés desordres (sindrome de Poland-Mobius) re-
presenta una entitat clinica diferent (*). Presentem el segon cas de sindrome
de Poland-M&bius associat a una dextrocardia.

Observacio clinica

El pacient fou un nadé mascle de 2.790 gs. fruit d'un embaras de 38
setmanes que acaba amb un part normal. Els pares eren joves i sense
parentiu conegut. No hi havia historia d’irradiacié o medicacié a la mare.
A l'ingrés al niu de nadons s’observaren les segiients anomalies: estrabisme
convergent bilateral, facies fixa i inexpressiva (fig. 1), dificultat a la deglu-
ci6, hipoplasia del muscle pectoral major esquerre amb absencia parcial
dels cartilags costals superiors (hernia pumonar), abséncia de l'aréola
mamaria esquerra, hipoplasia de I'avantbrag i de la ma esquerres (fig. 2),
i dextrocardia amb abséncia de bufs cardiacs. Radiologicament s’observa
hipoplasia radioulnar esquerra amb absencia dels ossos de la ma esquerra
i dextrocardia. Les costelles del costat esquerre eren més primes que les
de la dreta (fig 3). Els estudis de I'ECG i ECO indicaren dextrocardia aillada
sense cap altra anomalia cardiaca. Un sonograma abdominal revela dos
ronyons de mida normal. La sonografia cerebral i el cariotip foren normals.

(*) Hospital General de Granollers, Servei de Pediatria.
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FIGURA 1:

FIGURA 2:
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Facies del pacient amb estrabisme convergent i diplexia facial.

Anomalies toraciques amb malformacions a brac i ma esquerres,




Discussio

Poland (*) va descriure l'any 1841 una sindrome caracteritzada per
I'associacié d'una aplasia del cap esternal del muscle pectoral major amb
simbraquidactilia ipsilateral. La incidéncia de la sindrome de Poland a la
poblacié general és de 1/30000 nadons vius (). En alguns casos s’han descrit
anomalies associades com hipoplasia de ma i avantbrac, hipoplasia de pit,
absencia de mugro, abséncia total o parcial d’altres muscles del segment
superior, anomalies de costelles, sindrome de Mobius, abséncia del ronyd
ipsilateral, i peu bot (*). També s’ha descrit la presentacié d'una sindrome
de Poland associada a leucémia (*), hemivértrebres ipsilaterals () i polisin-
dactilia 0ssia amb sinostosi radio-ulnar (7).
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FIGURA 3: Radiografia de tdrax amb dextrocardia i afinament de les costelles
a I'hemitorax esquerre,

437




El nostre pacient presenta les caracteristiques tipiques de la sindrome
de Mgobius amb paralisi congenita dels parells cranials VII, IX, X, i“VI
(diplexia facial, dificultat per a la deglucié i oftalmoplexia externa), aixi
com també de l’anomalia de Poland. A més, la dextrocardia fou una troballa
acompanyant molt infreqiient. L’associacié de sindrome de Poland amb
dextrocardia fou publicada en un noi amb una leucémia limfoblastica
aguda (°) i en un altre noi amb abséncia d’incisius permanents (*). Una
dextrocardia en una sindrome de Poland-Mébius ha estat publicada només
una altra vegada (). En el nostre cas, el mateix que els altres pacients, la
dextrocardia no s’acompanya d'alteracions en el lloc de les visceres abdo-
minals ni de cardiopaties associades.

La causa de la sindrome de Poland és desconeguda, pero s’ha suggerit
que pot haver-hi un defecte primari en el desenvolupament de l'arteria
subclavia proximal amb deficiencia preco¢ d'irrigacié sanguinia distal al
bra¢ i regié pectoral ('°). La sindrome de Poland-Mobius representa una
entitat clinica ben diferenciada i la seva etiologia roman desconeguda.

Resum

Els autors descriuen un nadé mascle amb una sindrome de Mébius,
una anomalia de Poland i dextrocardia associada. Es tracta del segon cas
de sindrome de Poland-Maobius associat a dextrocardia descrit fins ara. El
pacient presentava estrabisme, displexia facial, dificultat a la deglucio,
hipotrofia del muscle pectoral major esquerre, abséncia parcial dels carti-
lags costals superiors, abséncia d’are¢ola mamaria esquerra, hipoplasia de
bra¢ i ma esquerres i dextrocardia amb abséncia de bufs cardiacs.

Resumen

Los autores describen un recién nacido varén con un sindrome de Mdobius,
una anomalia de Poland y dextrocardia asociada. Se trata del segundo caso
descrito de sindrome de Poland-Mdébius asociado a dextrocardia. El pa-
ciente presentaba estrabismo, displegia facial, deglucién dificultosa, hipo-
trofia del musculo pectoral mayor izquierdo, ausencia parcial de los car-
tilagos costales superiores, ausencia de areola mamaria izquierda, hipo-
plasia del brazo y mano izquierdos y dextrocardia con ausencia de soplo
cardiaco.

Summary

The authors describe a male newborn with Mobius Syndrome, Poland
anomaly and associated dextrocardia. This is the second case of Poland-
Mébius Syndrome associated to dextrocardia described to date. The patient
presented strabismus, facial diplegia, swallowing difficulty, hypotrophy of
the left pectoral muscle, partial abscence of the superior rib cartilages,
absence of the left nipple, hypoplasia of left hand and arm and dextro-
cardia with no cardiac murmur.
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