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RESUMO

A sindrome de Poland é uma malformacéo congénita rara, que se caracteriza por uma
alteracdo predominantemente unilateral, no desenvolvimento da parede toréacica anterior,
associada a hipoplasia ou agenesia mamarias e, por vezes, deformidades nas extremidades
distais dos membros. Esta sindrome afeta cerca de 1/30000 nados vivos, embora a incidéncia
possa variar consoante 0 género e a sua natureza esporadica ou familiar.

Os objectivos deste trabalho consistem na elaboracdo de uma revisdo teorica da
etiologia, fisiopatologia, manifestacbes clinicas, diagndstico e tratamento da sindrome de
Poland. A metodologia consta de uma revisao bibliografica sobre o tema.

A etiologia permanece ainda por esclarecer, embora a maioria da literatura revele uma
natureza esporadica. Entre os varios mecanismos fisiopatoldgicos documentados, as
malformacdes vasculares da artéria subclavia ipsilateral as lesGes, ocorridas durante o periodo
gestacional permanecem como a hipétese mais postulada.

Clinicamente caracteriza-se pela auséncia da porcéo costoesternal do musculo grande
peitoral. As manifestacdes clinicas restantes sdo extremamente varidveis, podendo associar
agenesia do musculo pequeno peitoral e das 22, 3% e 4 ou das 32, 4% e 52 cartilagens costais,
braquisindactilia, hipoplasia ou agenesia mamarias unilaterais, entre outras. E uma sindrome
quase exclusivamente unilateral e com maior predilec¢do pelo lado direito (60 a 75 %). A
classificacdo dos doentes em dois grupos com base na clinica ndo redine unanimidade.

O diagnéstico é essencialmente clinico, sendo coadjuvado por exames
complementares imagiolégicos, que definem a extensdo das deformidades torécicas e dos
membros, orientando, desta forma, o plano terapéutico.

Salvaguardando algumas excepcdes, tais como, quadros de insuficiéncia respiratoria e
limitacdo funcional decorrente de malformacdes dos membros superiores, os doentes

recorrem ao médico por motivacgdes de indole estética.



O tratamento é cirdrgico e deve ser individualizado tendo em consideracdo a idade, o
género e o espectro de manifestacdes clinicas apresentado pelo doente. N&do ha um tratamento
padronizado mas 0 seu objectivo principal consiste na reconstrucdo da parede toracica e
mamaria e correcdo das deformidades dos membros eventualmente associadas.
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Palavras-chave: “sindrome de Poland”, “malformagdes vasculares”, “malformacgdes

2 ¢

toracicas congénitas raras”, “reconstru¢do mamaria”, “braquisindactilia”.

ABSTRACT

Poland's syndrome is a rare congenital malformation characterized by predominately
unilateral anomaly in the anterior chest wall development, joining the mammary agenesis and
hypoplasia or sometimes deformities at the distal ends of the members. This syndrome affects
about 1/30000 live births, although its incidence may vary by gender and sporadic or familial
nature.

The objectives of this work consist, in a theoretical review of the etiology,
pathophysiology, clinical manifestations, diagnosis and treatment of Poland's syndrome. The
methodology consisted of a literature review on this topic.

The etiology remains unclear, although most of the literature reveals a sporadic nature.
Among the various pathophysiological mechanisms documented, vascular malformations of
the ipsilateral subclavian artery injuries occurring during pregnancy remain the most
postulated hypothesis.

Clinically, it is characterized by the absence of the costoesternal portion of the
pectoralis major muscle. The other clinical manifestations are highly variable and may
involve agenesis of the pectoralis minor muscle and, absence of 2nd, 3rd and 4th or 3rd, 4th

and 5th costal cartilages, brachysyndactyly, unilateral breast hypoplasia or agenesis, among



others. It is a syndrome almost exclusively unilateral and with greater predilection for the
right side (60-75%).

The classification of patients into two groups based on clinical findings gathers no
unanimity.

Diagnosis is mainly clinical, being assisted by imaging exams, which define the extent
of chest and limb deformities and guide the therapeutic plan.

Safeguarding a few exceptions, such as tables of respiratory failure and functional
limitation due to malformations of the upper limbs, patients usually present aesthetic
complaints only.

Treatment is surgical and should be individualized taking into account age, gender and
the spectrum of clinical manifestations presented by the patient. There is no standardized
treatment but its main goal is the reconstruction of the chest wall and breast and correction of
limb deformities.

Keywords: "Poland's Syndrome", "vascular abnormalities,

rare congenital thoracic

malformations " "breast reconstruction”, "brachysyndactyly".



INTRODUCAO

O musculo grande peitoral (fig.1) insere-se nos 2/3 internos do bordo anterior da
clavicula (porcéo clavicular), nas 6 primeiras cartilagens costais, na face anterior do esterno
(porcéo costoesternal) e na bainha do madsculo recto abdominal (por¢do abdominal). As fibras
musculares dirigem-se para fora, inserindo-se no labio lateral do sulco intertubercular do
amero. E inervado pelos nervos peitorais medial e lateral e contribui para aducdo e a rotacio
medial do membro superior.

O musculo pequeno peitoral (fig.2) insere-se no processo coracOide da escapula e nas
32, 42 ¢ 52 costelas. E inervado pelo nervo peitoral medial, contribui para a inspiragdo forcada

e deprime a clavivula.

Figura 1 — Mdsculo grande peitoral. Figura 2 — Musculo pequeno peitoral.

A sindrome de Poland (fig.3) é uma malformagdo congénita rara, cuja caracteristica
predominante ¢ a auséncia total ou parcial da porgdo costoesternal do musculo grande
peitoral, podendo associar-se a hipoplasia ou agenesia da mama, do complexo areolo-mamilar
e do masculo pequeno peitoral, auséncia ou deformidade das 22 a 42 ou da 3% a 52 cartilagens
costais ipsilaterais e por vezes, braquisindactilia unilateral e alopécia da regido axilar e

mamaria [1,2,3].



Figura 3 — Doente com Sindrome de Poland a esquerda

(adaptado de Fokin AA, Robicsek F: Poland’s syndrome

i revisited. Ann Thorac Surg 74:2218-2225,2002).

Ainda que os primeiros relatos de agenesia do musculo grande peitoral se devam a
Lallemand (1826) e Froriep (1839) [4,5,6], foi Alfred Poland (1841), um estudante de
medicina inglés com 19 anos de idade que descreveu pela primeira vez, um caso de um doente
de 27 anos de idade com agenesia da porcdo costoesternal do musculo grande peitoral,
sindactilia ipsilateral (fig.4) e auséncia das falanges médias [2,4].

A apresentacdo clinica desta patologia é de uma riqueza extrema e raramente todas as
caracteristicas estdo bem patentes num sé doente [7,8]. Embora a maioria dos casos seja
unilateral, encontram-se descritos na literatura, alguns casos de bilateralidade [9].

Vérias entidades nosolégicas podem encontrar-se associadas a sindrome de Poland,
como carcinoma da mama [10], neuroblastoma [11], tumor de Wilms [12], sindromes de
Klipple-Feil e de Moebius, leucemias e leiomiosarcomas [2,9].

A primeira revisdo completa do espectro anatomico abrangido por esta doenca foi
efectuada por Thompson (1895) [1,2,14] e Bing (1902) que documentaram a associacao da
agenesia do musculo grande peitoral com outras deformidades, tais como, sindactilia da méo

ipsilateral [9, 14]. Em 1962 Clarkson referiu-se a esta doenca como sindactilia de Poland



[2,15,16,17], sendo mais tarde classificada por Baudinne (1967) como sindrome de Poland
[2,18]. Em 1952, Ravitch e Handelsman relataram a primeira reconstrucdo cirurgica bem-

sucedida da parede toracica anterior de um doente com sindrome de Poland [1,19].

Figura 4 — Mao de cadaver dissecada por Alfred Poland em 1841, preservada no Museu de Gordon do
Hospital de Guy, Londres (adaptado de Seyfer AE, Fox JP, Hamilton CG. Poland syndrome and treatment of
the chest wall in 63 patients. Plast Reconstr Surg. 2010 Sep;126(3):902-11).

Face aos avancos tecnoldgicos existem, actualmente, diversas possibilidades cirdrgicas
disponiveis para tratar esta patologia, sendo a idade, o género e as manifestacfes clinicas do

doente, essenciais a escolha da intervencdo terapéutica.

OBJECTIVOS

O autor pretende elaborar uma revisdo tedrica da epidemiologia, etiologia,

fisiopatologia, manifestacdes clinicas, diagndstico e tratamento da sindrome de Poland.



METODOLOGIA

Revisdo exaustiva da literatura de duas bases de dados reconhecidas (PubMed e
Cochrane database), recorrendo a palavras-chave adequadas a tematica, entre as quais:
“sindrome de Poland”, “malformacdes vasculares”, “malformacdes toracicas congénitas

raras”, “reconstrucdo mamaria”, “braquisindactilia”.

DISCUSSAO

Epidemiologia

Definida por Jones (1926) [20] e Lord et al (1990) [21], como a patologia mais comum
na qual se encontram anomalias do musculo peitoral em possivel associacdo com
deformidades dos membros superiores, a sindrome de Poland apresenta uma incidéncia média
de 1/30000 nados vivos [22-26], embora possa variar entre 1/7000 a 1/10000 nados vivos,
sendo o género masculino mais afetado num racio de 2:1 a 3:1 [2,14]. A prevaléncia varia
entre 1/3000 a 1/17000 [27].

Esta patologia é quase exclusivamente unilateral, contudo, encontram-se descritos na
literatura, alguns casos de bilateralidade [9].

De uma forma geral, o lado direito é afetado preferencialmente, ocorrendo em cerca de
75% dos casos unilaterais [14], embora, possam ocorrer significativas diferencas consoante 0s
casos sejam esporadicos ou familiares e segundo o género do doente.

Os casos familiares apresentam incidéncia semelhante entre géneros e ndo tém
predominancia esquerda ou direita das lesbes. Nos casos esporadicos, os doentes do genero
masculino sdo mais afetados e apresentam um predominio das anomalias a direita, algo que

ndo se verifica no género feminino [2, 28].



Etiologia e Fisiopatologia

A sindrome de Poland € uma doenca congeénita de etiologia ainda desconhecida e
classifica-la como uma anomalia esporadica ou determinada geneticamente é muito
controverso [24,29].

O risco de recorréncia na mesma familia € muito reduzido (<1%) [2,30], sendo
caracteristica a variabilidade fenotipica intrafamiliar [9]. Ainda que a grande maioria dos
casos seja esporadico e nenhuma alteracdo citogenética tenha sido encontrada, a transmissao
familiar desta sindrome encontra-se documentada e, por essa razdo, a existéncia de uma
possivel mutacdo genética ou alteracdo cromossdmicas ndo podem ser excluidas
perentoriamente [27, 31].

Das diversas hipdteses equacionadas para clarificar a sua fisiopatologia, a teoria
vascular tem sido, a mais defendida pela maioria dos autores. Em 1986, Bavinck e Weaver
propuseram uma origem vascular comum para as sindromes de Poland, Moebius e Klipple-
Feil [9,32]. Segundo esta teoria, um defeito mesodérmico ocorrido no final da sexta semana
de gestacdo é responsavel pela criacdo de émbolos ou trombos na artéria subclavia [29, 33].
Acredita-se que a oclusdo ou sub-oclusdo da artéria subclavia ocorra apds a origem da artéria
vertebral e proximalmente a origem da artéria toracica interna [39], causando diminuicao do
fluxo sanguineo e consequente hipoplasia da artéria subclavia ipsilateral e dos seus ramos.

A extensdo e a severidade das anomalias sdo determinadas pelo local e o grau da
hipoperfusdo. Enquanto a hipoplasia da artéria braquial pode levar a malformacdes da mao, a
agenesia da porcdo costoesternal do musculo grande peitoral pode ser justificada pela
hipoplasia da artéria toracica interna [2].

Atendendo a identificacdo da hipoplasia da artéria subclavia (fig.5) e agenesia da
artéria toracica interna em doentes com sindrome de Poland e a associagdo com outras

patologias de possivel origem vascular, como linfangiomas [34] e sindromes de Moebius,



Klippel-Feil e Adams-Oliver [35], a hipdtese vascular sai revigorada. A predileccao pelo lado

direito também € consistente com a maior incidéncia de anomalias vasculares nesse lado [29].

Alguns autores acreditam que as alteracGes da artéria subclavia durante o desenvolvimento

embrionario sdo transitérias, razdo pela qual, alguns doentes ndo apresentam hipoplasia da

artéria subclavia ou dos seus ramos [36].

Artéria cervical profunda [ascendendo

descendente da artéria occipital)

Artéria vertebral

Artéria cardtida externa

Artéria cardtidainterna

para anastomosar-2e com o rama ;’d \; g r Aetia cervical ascendente

Artéria transyersa
dopescogo

Tronco costocerwical

&rteriaintercostal mais alta

/.ﬁ.rtéria tiredidea inkerior
<

= Artéria cardtida comum

Tronca tireccerdical

Artéria escapular dorsal

Artéria subelavia [a 12 parte

12 artéria intercostal

2¢ artéria intercostal —

E=capula

£ & medial, a 2¢ & pasterior e a
~ L 32, lateral ao midsculo
ezcaleno anterior]

\

Arkéria bordeica interna

Figura 5 - Artéria subclavia e os seus ramos colaterais (adaptado de Netter, Frank H. - Atlas de Anatomia
Humana. 42 edicéo, Ed. Rio de Janeiro: Elsevier, 2006. ISBN 978-85-352-2148-0 ).

Esta provado que o risco de incidéncia da doenca nos filhos duplica quando a mae

fuma durante a gravidez [37]. A implicacdo da administracdo pré-natal de misoprostol [13,38]

e 0 abuso de cocaina [38,39] na génese da doenca ndo exclui, a partida, as teorias genéticas,

embora, seja um grande contributo para a teoria vascular.

Outra teoria fisiopatoldgica defende que a ocorréncia de uma anomalia na placa

mesodérmica lateral entre os 16° e 28° dias apés a fertilizacdo seja responsavel por todos os

eventos da sindrome [2, 40].
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Diversas outras teorias tém sido implicadas como traumatismo, infecdo viral, efeitos
teratogénicos de xenobidticos ambientais, mutacGes genéticas, uso materno de métodos
indutivos de abortamento e transmissao hereditaria autossomica dominante [2].

A tentativa de determinar se a doenca apresenta ou ndo uma predisposi¢do genética
tem sido alvo de muito debate. Em 2000, as teorias genéticas e teratogénicas foram
descredibilizadas e a natureza esporadica reforcada, quando foi descrita uma discordancia
entre duas irmas gémeas verdadeiras, dado que, apenas uma apresentava a sindrome [29].

Na tentativa de justificar o risco de recorréncia <1% na mesma familia, diversos
autores propuseram um padrdo de heranca autossomica dominante com penetrancia reduzida,
incompleta, variavel ou com mutacéo tardia [9, 25, 29]. Esta mutacdo dominante parece estar
associada a idade parental avancada, sobretudo quando o pai tem mais de 32 anos [2, 23].

A transmissdo autossémica paradominante foi inicialmente proposta em 1983 por
Lowry e Bouvet e reforcada por Happle, em 1999 [9]. A transmissdo vertical de pais para
filhos e irmaos afectados com pais saudaveis favorece a hipotese de transmissdo hereditaria
autossomica paradominante com mutacdo tardia [2]. Segundo esta teoria, doentes com a
mutacdo paradominante sdo geralmente assintomaticos podendo transmitir essa mutacdo
silenciosamente por diversas geracGes. A manifestacdo fenotipica da doenca apenas ocorre
guando uma segunda mutacdo somatica, ocorrida durante a vida embrionaria, origina um
clone celular com perda de heterozigotia, formando, desta forma, um padrdo mosaico [9].
Ainda que seja uma hipétese plausivel e até utilizada para justificar a recorréncia familiar de
outras doencas como a sindrome de Klippel Trenaunay e 0 nevus sebaceo nao existe
evidéncia cientifica que a comprove [9].

Em 2004 van Steensel defendeu que o mosaicismo fenotipico apresentado pelos
doentes seria o resultado de uma mutacdo embrionaria autossomica letal, limitada a uma Unica

célula responsavel pela génese de células inerentes ao desenvolvimento do membro superior e

11



da parede toracica anterior [9,38, 41]. Face ao mosaicismo existente as células mutadas védo-se
encontrar envolvidas por varias células normais que continuam a desenvolver-se com o intuito
de diminuir as anomalias clinicas congénitas resultantes [38].

A extensdo das lesdes depende directamente da fase embrionaria em que a mutacao
ocorre, ou seja, mutacbes mais precoces tendem a gerar maior envolvimento patologico,
comparativamente a mutacfes que ocorrem numa fase mais avancada da embriogénese.
Aplicando este conceito a sindrome de Poland podemos considerar que mutacdes mais tardias
tendem a gerar malformacdes cutaneas e de tecidos moles mais limitadas, ao passo que,
mutacdes mais precoces sao responsaveis por defeitos severos e mais generalizados da parede
toracica anterior e do membro superior, como agenesia do musculo grande peitoral e
sindactilia [9, 38, 41].

Esta teoria confere uma boa explicacdo para a panoplia semioldgica da sindrome de
Poland, podendo mesmo justificar a ocorréncia de eventos bilaterais. Face a controvérsia
inerente a classificacdo da sindrome de Poland, van Steensel [29] (2004) prop6s a remocao do
termo unilateral da definicdo da doenca. Para este autor, a doenca nao é unilateral nem
bilateral, mas sim o resultado de um mosaicismo que justifica a sua grande variabilidade

fenotipica [41].

Clinica

A apresentacdo clinica depende directamente do grau de envolvimento tecidular e da
possivel associacdo com outras patologias. Contudo, a agenesia da porcéo costoesternal do
musculo grande peitoral € um dado constante e patognomdnico de sindrome de Poland [42].
Em cerca de 75 % dos casos constata-se a agenesia ou hipoplasia do musculo pequeno

peitoral [24,38].
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Raramente, os musculos serratus anterior, trapézio, latissimo dorsal (latissimus
dorsalis) e os da parede antero-lateral do abddémen podem encontrar-se hipoplasicos ou
mesmo ausentes [2, 38].

Ainda que a grelha costal possa estar normal, varios doentes apresentam hipoplasia
entre a 2% e a 4% ou 3% e 52 costelas e cartilagens costais. Os defeitos costais encontram-se
presentes em 15% dos casos de anomalias do musculo grande peitoral unilaterais direitas
[2,24].

A alopécia axilar e a hipotricose toracica sdo achados comuns, assim como, a auséncia
da prega axilar anterior, uma vez que, € dependente do bordo lateral do musculo grande

peitoral, dando a aparéncia de uma corddo axilar remanescente (fig.6) [29].

Figura 6 - Homem com sindrome de Poland
salientando o corddo axilar remanescente, a abdugéo do
membro superior direito (adaptado de Seyfer AE, Fox
JP, Hamilton CG. Poland syndrome and treatment of
the chest wall in 63 patients. Plast Reconstr Surg. 2010
Sep;126(3):902-11).

Nos casos de agenesia do musculo serratus anterior € possivel constatar a deformidade
de Sprengel (fig.7) que, consiste na elevacéo da escapula [29].
Segundo Shamberger et al. [24] cerca de metade dos casos de sindrome de Poland

associam-se a amastia e/ou atelia.
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O tecido celular subcutaneo adjacente as lesbes encontra-se subdesenvolvido e o
complexo areolo-mamilar pode encontrar-se hipopigmentado, hipopléasico e desviado
superolateralmente em direccdo a regido axilar, sendo menos comum a presenca de mamilos

supranumerarios [2, 36].

"-gaw

i [ :

Figura 7 — Sinal de Sprengel (escapula alada) numa crianga com sindrome de Poland (adaptado de Sierra
Santos L, Gonzélez Rodriguez MP. Poland syndrome: description of two patients in the same family. An
Pediatr (Barc). 2008 Jul;69(1):49-51. Spanish).

A sindrome de Poland encontra-se descrita em 10% dos doentes com sindactilia. O
envolvimento da méo estd presente em cerca de 13,5% a 56% dos casos de sindrome de
Poland, sendo exclusivamente unilateral e quase sempre ipsilateral a deformidade toracica [2,
16, 24, 43]. As manifestacdes da mao sdo diversas, podendo observar-se encurtamento ou
agenesia das falanges médias, sindactilia, sendo os 2°, 3° e 4° dedos (fig.8) os mais atingidos
[2, 42, 44].

A anomalia das falanges médias é mais frequente no lado ulnar e o envolvimento dos
membros inferiores como parte integrante da sindrome de Poland é um evento extremamente

raro [2].
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Saliente-se que a gravidade das deformidades manuais ndo se correlaciona

directamente com as anomalias da parede torécica e vice-versa [19].

Figura 8 — Depressdo da parede tordcica anterior esquerda e braquisindactilia do 2° 3° e 4° dedos da mao

ipsilateral. (adaptado de Lacorte D, Marsella M, Guerrini P. A case of Poland syndrome associated with
dextroposition. Ital J Pediatr. 2010 Feb 20;36:21).

Para além das malformagcbes que envolvem a mao, o membro superior pode
apresentar-se hipoplasico. Estdo descritos casos de hipoplasia do imero, clavicula e escépula.

Na tentativa de diferenciar os diferentes tipos de doentes, diversas classificacdes tém
sido propostas para a sindrome.

A classificacdo que reine maior unanimidade divide a doenca em duas categorias, a
forma simples, ligeira ou parcial e a forma complexa ou severa [2, 42, 44].

A forma simples é a mais frequente, apresentando uma incidéncia de 1/16.500 nados
vivos [2].

Descrita sumariamente por alguns autores, como a sindrome sem envolvimento
manual [2, 44], a forma simples (fig.9) caracteriza-se, essencialmente, pela agenesia da

porcdo costoesternal do musculo grande peitoral e perda da prega axilar anterior ipsilateral.
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Outras anomalias musculo-esqueléticas, hipoplasia da mama ipsilateral e alteracdes do
complexo areolo-mamilar podem estar presentes, embora, sejam pouco frequentes.

A caracteristica mais distintiva da forma ligeira reside na auséncia de deformidades
dos membros superiores detectaveis pela observacdo simples, embora, o comprimento da

clavicula, do umero, das falanges e da ulna possa estar, de facto, diminuido [42].

S

Figura 9 — Forma simples da sindrome de Poland. (Esquerda) ilustracdo da agenesia da porcéo costoesternal do
musculo grande peitoral direito. (Direita) Homem com sindrome de Poland a direita. (Baixo) Mulher com
sindrome de Poland a esquerda. (adaptado de Seyfer AE, Fox JP, Hamilton CG. Poland syndrome and treatment
of the chest wall in 63 patients. Plast Reconstr Surg. 2010 Sep;126(3):902-11).
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A forma severa (fig.10) é mais rara e abrange um espectro semioldgico mais vasto e
complexo. Engloba a agenesia do musculo grande peitoral, perda da prega axilar anterior
ipsilateral, anomalias da grelha costal e do esterno, hipoplasias e/ou agenesias de outros
musculos e braquisindactilia severa.

Pode existir a deformidade de Sprengel, o esterno pode ser hipoplasico, 0 processo
xiféide pode ser bifido e todo o hemitéorax e o membro superior estdo visivelmente

diminuidos [42].

Figura 10 — Forma complexa da sindrome de Poland num Homem. (Esquerda) o hemitdrax direito é mais
pequeno e as primeiras cartilagens costais estdo ausentes. Com o0s bra¢os em adugdo é perceptivel a auséncia
da prega axilar anterior. (Direita) as estruturas da extremidade superior s80 mais pequenas e est4 presente a
braquisindactilia (adaptado de Seyfer AE, Fox JP, Hamilton CG. Poland syndrome and treatment of the chest
wall in 63 patients. Plast Reconstr Sur). 2010 Sep;126(3):902-11).

A dextrocardia isolada afecta cerca de 1/30000 nados vivos €, na maioria dos casos,
apresenta outras lesdes cardiacas associadas. A dextrocardia na sindrome de Poland é um
evento raro, sem outras malformacdes cardiacas inerentes e parece ter alguma relagdo com a

consanguinidade parental [2,45]. Esta associagdo ocorre quando a sindrome de Poland
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acomete o lado esquerdo, razdo pela qual, pensa-se ser secundaria aos efeitos mecénicos
decorrentes da deformidade toracica que, impedem a correcto desenvolvimento cardiaco
durante o periodo embrionério [36, 45].

A hérnia pulmonar é uma condicdo patologica que surge em 8 % dos doentes, estando
associada ao movimento paradoxal da parede toracica durante a respiracdo. Nos casos mais
graves, a intervencdo cirurgica é util, podendo aumentar a capacidade vital do doente em
cerca de 20% [2].

Cerca de 15% dos casos de sindrome de Moebius (paralisia dos VI e VII pares
cranianos) apresenta manifestacfes da sindrome de Poland, como a agenesia dos musculos
peitorais e deformidades manuais ipsilaterais. [2]. Esta associacdo € conhecida como
sindrome de Poland-Moebius e caracteriza-se pelo aparecimento frequente de associacdes
complexas. Também se descreveram casos de associacdo com sindromes de Goldenhar, de
Adams Oliver [36,46], de Klinefelter, de Down, de Bloom [47] e de Klippel-Feil [32],
displasia frontonasal e displasia facio-auriculo-vertebral [9,45].

A associacdo entre anomalias congenitas e patologia tumoral encontra-se bem
estabelecida para algumas sindromes congénitas. Desta forma, é plausivel considerar que a
sindrome de Poland acarrete um maior risco de malignidade [31, 48]. De facto, os doentes
com esta doenca parecem ter maior apeténcia para desenvolver patologia oncoldgica do foro
linfatico e hematoldgico, como leucemias [49] e linfoma ndo-Hodgkin [27].

Encontram-se, também, descritas na literatura algumas associa¢fes a tumores solidos
como leiomiossarcomas [48], neuroblastoma mediastinico [11], tumor de Wilms [12] , cancro
da mama [10], cancro pulmonar [31,50], cancro gastrico [51] e fibroma benigno da pleura

[52].
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Ainda que pouco frequentes, encontram-se igualmente documentadas, associa¢des
com malformacgdes vertebrais e dos membros inferiores [53], anemia de Fanconi [47],

criptorquidia, hérnia inguinal, agenesia renal e esferocitose congénita [36, 46].

Diagnostico

Acredita-se que a sindrome de Poland seja subdiagnosticada, uma vez que, 0 género
masculino é mais afectado e grande parte das manifestacdes clinicas podem ser de pequena
amplitude [36].

O diagndstico é essencialmente clinico e pds-natal. Os critérios diagnosticos incluem a
agenesia ou hipoplasia do muasculo grande peitoral associada a uma ou mais anomalias
caracteristicas, como por exemplo, a hipoplasia mamaria [2, 32, 54].

As formas ligeiras tendem a passar despercebidas pelo doente e pelos familiares até a
adolescéncia, altura em que, a assimetria é mais evidente. As formas mais graves tendem a ser
diagnosticadas mais precocemente, ainda na infancia, dado que, a assimetria da parede
torécica € notdria e possivelmente associada a braquisindactilia [42].

O diagndstico clinico requer a observacdo minuciosa da parede toracica, da regido
dorsal e dos membros do doente. As estruturas possivelmente envolvidas, como as costelas e
0s membros superiores devem ser palpados, medidos e comparados com o lado oposto. O
comprimento das falanges e as distancias entre a incisura jugular ao acrémio, entre o0 acrémio
e o olecranio e entre o olecranio e o processo estildide da ulna devem ser bilateralmente
documentados e comparados. A designada posicdo de prece, consiste na juncdo das palmas

das méos do doente e pode ser realizada para constatar uma possivel dismetria digital [42].
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Ainda que ndo sejam, usualmente, necessarios para o0 diagndstico, 0s exames
imagioldgicos sdo um contibuto importante e devem ser selecionados, de acordo com 0 exame
clinico, a idade e o estado-geral do doente [42, 55, 56].

A radiografia do térax e do membro superior contribui para a identificacdo e
classificacdo da sindrome, sendo crucial para a definicdo dos defeitos da grelha costal e dos
membros superiores [8,42].

A tomografia computorizada pode evidenciar anomalias musculares, nomeadamente a
auséncia do musculo grande peitoral, sendo importante, também, para o planeamento
cirdrgico. A ressonancia magnética € uma opcdo igualmente valida, com indicacdes
semelhantes a tomografia e com a vantagem de ndo emitir radiacdo ionizante [14,42]. A
electromiografia é outro exame disponivel para avaliar o funcionamento muscular. [14].

A ecografia permite averiguar a auséncia da porcao costoesternal do musculo grande
peitoral e a assimetria mamaria, sendo crucial na avaliacdo clinica de criancas e recém-
nascidos [14,42].

Embora dificil, o diagnostico ecografico pré-natal é, de facto, possivel e encontra-se
documentado na literatura [57, 58].

Ainda que as formas ligeiras sejam de dificil diagnostico pré-natal, as formas mais
graves podem ser diagnosticadas a partir da 122 semana de gestacao.

A hipomélia severa, assimetria unilateral da parede toracica e hemivértebras toracicas
sdo achados ecograficos pré-natais carateristicos, mas ndo patognomonicos da sindrome de
Poland. A auséncia de malformacbes cardiacas congeénitas reforca o diagnostico, mas nédo
exclui inteiramente outras condi¢es, como a sindrome de CHILD (hemidisplasia congénita
com eritroderma ittiosiforme e deformidades dos membros) [38, 57].

O diagndstico diferencial engloba as sindromes de CHILD, de Holt-Oram e de Apert

[58, 59].
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Tratamento

De uma forma geral, a qualidade de vida dos doentes ndo é muito afectada, existindo
atletas de alta competicdo e militares, no exercicio das suas funcbes, com esta patologia.
Embora, a maioria dos doentes recorra ao médico por motivacGes de indole estética,
ressalvam-se algumas excepg¢des, como quadros de insuficiéncia respiratdria e limitacao
funcional inerente a malformaces graves dos membros superiores, como a braquisindactilia

gue motivam intervencgdes cirurgicas.

Indicacbes

As razdes que justificam uma intervencdo cirargica podem ser classificadas como
estéticas e estruturais [17].

Ainda que ndo sejam indicacbes absolutas, a cirurgia é aconselhada nas seguintes
situacOes: depressdo unilateral da grelha costal com possibilidade de progressao, deficiente
protecdo cardiaca e pulmonar, movimento paradoxal da grelha costal, hipoplasia ou aplasia
mamarias, defeitos estéticos significativos inerentes a agenesia do muasculo grande peitoral e
auséncia da prega axilar anterior e limitacdo funcional decorrente de malformacBes do
membro superior, como a braquisindactilia [2].

A herniacdo pulmonar através da zona de agenesia tem sido uma indicacdo cirurgica,
contudo, estudos recentes, sugerem que O tratamento conservador apresenta resultados

sobreponiveis [14, 42].
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Objectivos

A correcdo da hipoplasia mamaria, a criagcdo de um prega axilar anterior, o
preenchimento do defeito infraclavicular e a uniformizacdo do contorno da mama afectada,
visam a simetria da parede toracica, sendo este o objectivo primordial da cirurgia [62].

Na presenca de braquisindactilia ou de qualquer outro defeito da méo, a correc¢édo
cirurgica visa, ndo soO o aspeto estético, mas principalmente a melhoria funcional [42, 2].

A intervencdo cirurgica pode aumentar a capacidade vital, em cerca de 20%, nos
doentes que apresentem funcdo respiratéria limitada pelo movimento paradoxal da grelha

costal em associacdo com hérnia pulmonar [2].

Planeamento pré-operatério

Os principais parametros a avaliar num doente candidato a cirurgia sdo: as
deformidades toracicas, a mama afectada, a mama contralateral, o tamanho e posi¢do do
complexo areolo-mamilar e as deformidades dos membros superiores [35].

A preparacdo pré-cirdrgica requer a avaliacdo clinica rigorosa do doente e a
identificacdo de determinadas condi¢cbes associadas que podem alterar os resultados, como:
doenca renal, défice vascular ou hipoplasia do musculo latissimo dorsal [2, 42].

A hipoplasia do musculo gue se pretende transferir ou da sua vascularizacdo deve ser
identificado por exames imagioldgicos pré-operatorios, como a tomografia computorizada, a
ressonancia magnética ou a angiografia que ajudam no planeamento e evitam a faléncia do

retalho [42].
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Momento Ideal para a cirurgia

A cirurgia deve ser efectuada ap6s o final do crescimento, ainda que alguns casos da
forma complexa da sindrome justifiqguem intervenc6es mais precoces [42].

O risco de trauma iatrogénico durante a operacgéo e as revisdes futuras podem inibir o
crescimento da crianca ou adolescente, razdo pela qual, se deve adiar a0 maximo a
intervencdo. A probabilidade da ocorréncia de uma revisdo cirdrgica, face a uma complicacéo
pos-operatdria, diminui quando a maturidade da grelha costal esta estabelecida [42].

As intervencgdes cirargicas em pré-adolescentes devem ser evitadas e as operagdes de
emergéncia reservam-se, apenas, para casos com grande envolvimento esquelético e
compromisso respiratorio [30, 42].

Os riscos, beneficios, complicacfes e alternativas cirurgicas devem ser debatidas com
o doente. A obrigatoriedade do consentimento informado implica a permissao dos pais, caso 0
doente seja menor [55].

A equipa medica deve conter cirurgides com experiéncia em pediatria toracica e

cirurgides plasticos [14, 42, 71].

Anestesia

Na maioria dos casos, a ventilacdo ndo é afectada devido ao defeito estrutural da
parede toracica. Contudo, a presenca de movimento paradoxal da grelha costal, hérnia
pulmonar e baixa saturacdo periférica de oxigénio em repouso, sobretudo em criancas,
acarreta um risco acrescido de hipoventilagdo e consequente hipdxia devido a sedacdo. Nestes
casos, é recomendada a utilizacdo de ventilagdo manual com presséo positiva [2, 42, 68].

Nos adultos, estd comprovado o beneficio da ventilacdo do pulmdo contralateral na

reducdo do risco de lesdo, em casos de hérnia pulmonar. O pulmdo afectado deve estar
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colapsado, enquanto o pulméo contralateral é ventilado. Este processo estabiliza a grelha
costal, facilitando a sua reparagéo [17, 42].

A succinicolina e o halotano estdo contra-indicados na anestesia de doentes com
sindrome de Poland, face ao risco de faléncia cardiaca e de hipertensdo maligna [2, 69].

A anestesia epidural deve ser executada durante e apds o procedimento cirdrgico, ao

nivel da 22 ou 32 vértebras toracicas [2, 70].

Cirurgia: uma ou multiplas etapas

A estratégia cirdrgica no tratamento da sindrome de Poland deve ser individualizada e
guiada pelo grau de deformidade e comorbilidades associadas, idade, género e preferéncia do
doente [2, 42, 55].

Antigamente, os cirurgides toracicos previlegiavam a reconstrucdo da parede torécica,
em detrimento da mamoplastia e os cirurgides plasticos tendiam a fazer o inverso. Numa
primeira etapa, procedia-se a estabilizacdo da grelha costal e numa segunda fase, realizava-se
a mamoplastia e simetria final, ou vice-versa. De qualquer das formas, a corre¢do cirdrgica
era sempre composta por dois ou mais tempos [17].

Com os avancos técnico-cientificos tém surgido varias op¢bes e materiais cirurgicos.
A reconstrucdo cirdrgica ideal tem sido realizada em um sé tempo operatério, com todas as
vantagens implicitas que lhe sdo reconhecidas, como menor morbilidade e custos associados
[2, 17, 55].

Procede-se a estabilizacdo da grelha costal com materiais aloplasticos (p.e. prétese de
Marlex ®), sequindo-se a transferéncia de musculo latissimo dorsal com o pediculo vasculo-
nervoso preservado e a colocacao de um implante mamario, caso se justifique.

Apenas as criangas com formas severas da doenca associada a movimento paradoxal

da parede torécica e risco de lesdo pulmonar implicita, devem ser propostas para cirurgia a
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dois tempos. Nestes casos, pode ser necessaria a cirurgia de reconstrucdo da grelha costal

antes da puberdade, ficando a correccdo dos tecidos moles adiada para o final do crescimento

[2].

Reconstrucdo da grelha costal

A reconstrucdo cirurgica da grelha costal (fig.11) visa evitar o movimento paradoxal e
a herniacdo pulmonar. A sua estabilidade é impreterivel para a posterior incorporacdo de
implantes e/ou retalhos musculares na correcdo da hipoplasia e assimetria de tecidos moles

associadas.

Para as formas ligeiras da doenca, a fascia endotoracica (fig.11.b) € descrita como uma
camada resistente, capaz de reter o pulmdo e providenciar suporte suficiente para os

implantes, contudo, nas formas mais graves € inevitavel o recurso a outras opg¢Bes, como

| /

! |
Figura 11 — (a) O doente é colocado em decubito dorsal e é realizada uma incisdo arciforme sub-mamaria

desde a regido axilar até ao esterno. (b) Visualizacdo dos defeitos da grelha costal com exposicdo da fascia
endotoracica (adaptado de de Urschel HC Jr. Poland syndrome. Semin Thorac Cardiovasc Surg. 2009 Spring;
21(1):89-94. Review).
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materiais aloplasticos (malhas de Marlex ®, fig.12) e os enxertos aut6logos ou heterélogos de

costelas ipsi ou contralaterais [2, 42].

Figura 12 — A grelha costal geralmente é reconstruida com uma malha de Marlex ® (adaptado de Urschel HC

Jr. Poland syndrome. Semin Thorac Cardiovasc Surg. 2009 Spring; 21(1):89-94. Review).

A utilizacdo de materiais protésicos diminui o risco de recorréncia pos-operatoria e
providencia uma base estavel para os implantes. Caso seja usada a malha de Marlex ® ¢
aconselhada a sua cobertura com uma fina camada de dura-mater artificial para reduzir a

adesdo do implante [14, 17, 42].
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Reconstrucdo de tecidos moles: retalhos musculares livres ou pediculados

Para a reconstrucdo dos tecidos moles adjacentes, o cirurgido tem ao seu dispor muitas
técnicas, sendo, a transferéncia de retalhos musculares livres ou pediculados e os implantes
mamarios, as mais utilizadas [2, 8, 38].

Face ao risco de atrofia e consequente insucesso na transferéncia do retalho de
latissimo dorsal livre, este procedimento tem sido menos utilizado [2, 8]. Em 1950, Campbell
[66] descreveu a transferéncia de retalho muscular pediculado de latissimo dorsal com
preservacdo do nervo toracodorsal, de forma a prevenir a atrofia muscular. Esta transferéncia
miocutanea tem revelado menor risco de atrofia e melhores resultados estéticos finais.

O retalho muscular forma como que uma bolsa para a introducdo do implante
mamario, conferindo-lhe proteccdo, maleabilidade e consisténcia mais proximas da mama
natural [2, 8, 38].

Dado que o latissimo dorsal e o grande peitoral séo muasculos com origem medial, com
insercdo no umero, adutores e rotadores mediais do membro superior, a transferéncia do
latissimo dorsal ndo requer qualquer tipo de reeducacdo ou fisioterapia, tendo sido descritos
alguns casos de aumento de forca muscular apds a cirurgia [42]. No entanto, os doentes
devem ser informados da perda de volume da prega axilar posterior, decorrente da
transferéncia muscular.

Apos a incisdo submamaria e a reconstrucao da grelha costal com malha de Marlex ®,
procede-se a colocacdo de uma fina camada de dura-mater artificial para diminuir a possivel
reac¢do a protese mamaria.

A transferéncia do retalhno muscular de latissimo dorsal com preservacdo do pediculo
neurovascular para a regido toracica permite uma cobertura adequada do implante mamario,
melhores resultados estéticos e funcionais e uma diminuigéo do risco de extrusdo e palpacéo

da protese.
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Apo0s a incisdo cutanea previamente delineada na regido dorsal (fig.13) segue-se a
disseccdo de tecidos moles e a desinser¢do do musculo latissimo dorsal a nivel escapular e
umeral. O retalho muscular é transferido para a regido toracica através de um tanel axilar
previamente dissecado. A nivel axilar, a artéria, a veia e 0 nervo toracodorsais sdo
cuidadosamente preservados. O retalho muscular € suturado a grelha costal reconstruida, com
excepcdo do seu bordo medial para permitir a posterior colocacdo do implante mamario
(fig.14). Alguns autores defendem a insercdo acromial do musculo latissimo dorsal para uma

melhor adaptacdo funcional. Apos a colocacdo do implante realiza-se a sutura medial do

retalho muscular.

Figura 13 — Apds a reconstrucdo da grelha costal, o doente é colocado em declbito lateral para a dissec¢do do
retalho muscular de latissimo dorsal (adaptado de Urschel HC Jr. Poland syndrome. Semin Thorac Cardiovasc Surg.
2009 Spring; 21(1):89-94. Review).
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Figura 14 — O pediculo neurovascular toracodorsal é preservado e o retalho muscular é transferido para a regido
torécica. A prétese mamaria é colocada entre a malha de Marlex ®, utilizada na estabilizagdo da grelha costal e
o retalho muscular (adaptado de Urschel HC Jr. Poland syndrome. Semin Thorac Cardiovasc Surg. 2009 Spring;
21(1):89-94. Review).

Esta técnica permite uma boa cobertura da prétese mamaria e confere-lhe consisténcia
e textura semelhantes as da mama contralateral. Caso o complexo areolo-mamilar esteja
desviado supero-lateralmente em direccdo a regido axilar, deverd ser reposicionado num
segundo tempo operatorio, atraves da transposicdo ou rotagdo de retalhos locais [8].

Quando o latissimo dorsal estd atrofiado, devem-se adoptar alternativas igualmente
viaveis, entre as quais se destacam, os retalhos livres ou pediculados dos masculos latissimo

dorsal contralateral, recto abdominal ou grande glateo [54, 67].
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Reconstrucao de tecidos moles: retalho de grande omento por via laparoscépica

A presenca de um sulco axilar transversal secundario a auséncia de prega axilar
anterior, a depressdo infraclavicular e o contorno mamario irregular constituem as queixas
estéticas mais frequentes e de dificil tratamento nos doentes com sindrome de Poland [60, 61].

A assimetria toracica torna-se mais evidente ap0s a adolescéncia e pode ser causa de
trauma psicologico significativo e com consequente exclusao social, em ambos 0s géneros
[61].

Existem diversas op¢fes disponiveis para corrigir a assimetria mamaria, como 0s
expansores, implantes, retalhnos musculares de latissimo dorsal ou de recto abdominal, ou
retalhos de grande omento [60, 61, 62, 68].

Embora os resultados obtidos pelas varias técnicas na correcdo da assimetria possam
ser altamente satisfatdrios, a resolucdo da depressdo infraclavicular, a criacdo da prega axilar
anterior e a uniformizacdo do contorno mamario constituem auténticos desafios estéticos para
0 cirurgido. Neste ambito, o retalno de omento produz resultados estéticos satisfatorios [61,
68].

Em relacdo aos retalhos musculares, o retalho omental por via laparoscépica ndo gera
uma cicatriz adicional e ndo implica uma deformidade decorrente da remogdo muscular
(fig.15) que pode ser altamente desconfortavel [61]

Técnicas convencionais de cirurgia laparoscopica sdo utilizadas para colher o retalho
omental.

A disseccdo do retalho é iniciada pela clampagem e elevacdo da parede gastrica. A
artéria gastro-epipldica direita é isolada e preservada.

Deve ser feito um descolamento colo-epiploico cuidadoso, com o intuito de preservar
a vascularizagdo mesocolica. Procede-se a laqueacdo da artéria gastroepiploica esquerda.

Finalmente, através de uma pequena incisdo no sulco infra-mamario, é dissecado um tunel
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subcutaneo fazendo a unido da cavidade abdominal com a cavidade toracica, através do qual é

transferido o retalho do grande omento (fig.16). O local do defeito é entdo dissecado e

preenchido com o retalho de omento [61].

Figura 15 - Deformidade decorrente da transposicdo de retalho de latissimo dorsal
direito. Embora subtil, esta diferenca pode ser extremamente desconfortavel (adaptado
de Costa SS, Blotta RM, Mariano MB, Meurer L, Edelweiss MI. Laparoscopic

treatment of Poland’s syndrome using the omentum flap technique. Clinics (Sao Paulo).

2010 Apr;65(4):401-6).

Salvaguardando raras contra-indicagfes absolutas como, a inviabilidade do omento
inerente a cirurgias prévias, radioterapia ou infeccdo, esta opcdo deve ser considerada, uma
vez que, estd associada a baixo risco de complicacdes e garante bons resultados estéticos [61].

A maleabilidade do omento proporciona uma boa adaptagéo a estruturas irregulares e a

sua consisténcia garante resultados muito semelhantes a palpacdo da mama contralateral [61].
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Figura 16 - Retalho omental na parede toracica (adaptado de Costa SS, Blotta RM, Mariano MB, Meurer L,
Edelweiss MI. Laparoscopic treatment of Poland’s syndrome using the omentum flap technique. Clinics (Sao
Paulo). 2010 Apr;65(4):401-6).

O periodo pos-operatorio € menos doloroso e mais curto, o tempo médio de
hospitalizagdo e o risco de complicagdes sdo inferiores e os resultados estéticos sdo
superiores. Uma das dificuladades deste procedimento prende-se com a impossibilidade de
prever o crescimento do omento.

Contrariamente a um simples enxerto autélogo adiposo que, perde significativamente
0 seu volume ao longo do tempo, 0 omento ndo é reabsorvido no pos-operatério, podendo
mesmo desenvolver-se e proporcionar maior volume mamario (fig.17).

Nos primeiros 6 meses ap06s a cirurgia o desenvolvimento do omento pode requerer
uma nova intervencdo cirdrgica contralateral, como uma mamoplastia de redugdo/aumento ou

mastopexia, para promover a simetria mamaria [61].
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Figura 17 - Doente com sindrome de Poland a direita. Dezanove dias apds a transposi¢do do retalho omental é
possivel observar o inicio do crescimento omental na porcdo lateral da mama direita. Dois meses ap6s a
operagdo, a mama direita duplicou o seu volume, tendo ficado maior que a mama contralateral. A Ultima
imagem representa o resultado final apés a introducédo de dois implantes mamarios (200cc a direita e 225cc a
esquerda) (adaptado de Costa SS, Blotta RM, Mariano MB, Meurer L, Edelweiss MI. Laparoscopic treatment of

Poland’s syndrome using the omentum flap technique. Clinics (Sao Paulo). 2010 Apr;65(4):401-6).

Simetria do complexo areolo-mamilar

A correc¢do das malformacGes ou ectopia do complexo-areolo-mamilar é uma das
etapas reconstrutivas mais complexas e deve ser efetuada numa Gltima fase. E crucial esperar
algum tempo para que o edema pos-operatorio se desvanega e que a mama intervencionada

adquira um aspecto mais natural, antes de se proceder a analise de simetria do complexo

areolo-mamilar [54].
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Cirurgia da mao

Nos casos de sindactilia, a cirurgia deve ser efectuada o mais precocemente possivel,
de preferéncia durante o primeiro ano de vida. Visa-se, desta forma, evitar a progressao da
deformidade e consequente limitacéo funcional [2].

Mesmo em casos mais graves, como a ectrodactilia, é possivel intervir cirurgicamente,
recorrendo-se a transferéncias de dedos dos pés ou préteses. Ainda que, a correcdo cirurgica

seja funcionalmente muito vantajosa, a hipoplasia da mao mantém-se [2, 44].

Escolha do tratamento a realizar

O tratamento cirargico ndo estd padronizado, nem existe unanimidade na literatura
disponivel. Alguns autores defendem que o género e a forma de apresentacdo da doenca
determinam a cirurgia a adoptar [42], outros consideram a idade como o factor principal [2].

Um estudo publicado em 2010 integrou cerca de 63 doentes com sindrome de Poland
[42]. Os doentes foram divididos em dois grupos, consoante 0 género e a anatomia da parede
torécica, tendo-se efetuado 76 intervencdes. Segundo este estudo, a forma simples da doenca
deve ser corrigida apenas com retalho muscular de latissimo dorsal, nos homens, ou em
associacdo com protese mamaria, no caso das mulheres. Em adicdo a este tratamento, as
formas complexas implicam uma reconstrucdo adicional da grelha costal para ambos os
géneros [42].

Num estudo iniciado em 1998, 18 doentes com sindrome de Poland foram sujeitos a
diferentes intervencgdes cirdrgicas, seleccionadas de acordo com a estrutra de ambas as mamas
e do musculo peitoral afectado [54]. Neste estudo, ambas as mamas e o musculo peitoral
foram avaliados e classificados consoante a sua forma e volume. A mama afectada foi

classificada como severamente hipoplasica, moderadamente hipoplasica ou normal; a mama
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contralateral como hipotréfica, hipertrofica ou ptotica e o masculo peitoral como severamente
hipoplasico ou ligeiramente hipoplasico. Esta classificacdo determinou a cirurgia a adoptar.

Os doentes com hipoplasia moderada da mama afetada receberam um implante de
silicone, sendo este procedimento precedido pela colocacdo de expansores tecidulares, nos
casos de hipoplasia severa.

Nos casos de hipoplasia severa do muasculo peitoral procedeu-se a retalho de musculo
latissimo dorsal.

Para a obtencdo de simetria, foram necessarias intervencgdes cirdrgicas contralaterais,
nomeadamente, a mamoplastia de reducdo, mamoplastia de aumento e/ou mastopexia,
consoante a mama contralateral se apresentasse hipertréfica, hipotrofica ou ptotica,

respectivamente [54].

Complicacdes

A atrofia do retalho do musculo latissimo dorsal, a hemorragia, a infeccdo, a formacéo
de seroma e a necrose cutanea parcial associada a omissdo do pediculo neurovascular sdo
algumas complicacdes pds-operatorias importantes [2, 38, 54, 69, 70].

As costelas enxertadas tendem a rodar em torno do seu eixo, o que pode gerar
instabilidade da grelha costal. Mesmo ap6s a cobertura do defeito costal com fascia lata
autologa, passado alguns meses, pode ocorrer recidiva do defeito [1,2].

A recorréncia é superior em doentes jovens, sobretudo, quando mais precoce for a
primeira intervencéo.

A reoperacdo € mais comumentemente efectuada devido a migracdo do implante,
atrofia dos retalhos musculares e resultados estéticos insatisfatorios [38, 60].

A infeccdo e a migracdo do implante sdo complicacfes que podem surgir no periodo

poOs-operatorio.
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A extrusdo do implante ocorre, geralmente, na zona de maior enfraguecimento dos
tecidos moles. Quando isto ocorre, o implante deve ser removido por um periodo néo inferior
a 3 meses para facilitar a resolucédo [71].

Ap0s a remocdo do implante, o local onde este se encontrava, fica com um aspecto de
bolsa vazia, coberta superficialmente por uma camada fina de tecido mole e cicatricial
adjacente a extrusdo. Numa proxima cirurgia, a mera colocacdo do implante mamario,
acarreta um risco acrescido de nova extrusdo. Para obviar este facto, desenvolveram-se
algumas técnicas, entre as quais, se destaca a introducdo de substitutos tecidulares

laboratorialmente criados Alloderm ® e Matriderm ®.

Novas perspectivas de tratamento

Os substitutos tecidulares tém sido utilizados com sucesso nas areas ortopédicas,
dermatoldgicas e na cirurgia reconstrutiva da mama [71, 72, 73, 74].

Uma matriz dérmica acelular, designada Matriderm® (fig.18), é colocada nessa bolsa
com o intuito de fortalecer a sua porcdo anterior. Esta matriz € constituida por colagénio
bovino, favorece a angiogénese, restaura a elasticidade dérmica e é progressivamente
reabsorvida, a medida que, os fibroblastos do hospedeiro a subsituem pela sua propria matriz
extracelular [71].

Na literatura encontra-se descrito um caso bem sucedido referente a utilizacdo de
Matriderm ® na reconstrugado mamaéria na sindrome de Poland [71].

O retalho do musculo latissimo dorsal ou de outros masculos como o recto abdominal
sdo alternativas validas, contudo, implicam uma maior complexidade cirdrgica, maior risco de

atrofia do retalho e geram uma cicatriz adicional que prejudica o resultado estético final [71].
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Figura 18 - (@) extrusdo do implante mamario direito; (b) aparéncia mamaria 3 meses apds a remoc¢do do

implante; (c) a Matriderm ® encontra-se superficialmente ao novo implante mamério e permite o
desenvolvimento do tecido celular subcutdneo (adaptado de Murphy KD, McGoldrick C, Khan K.
Bioengineered tissue substitutes in implant extrusion. J Plast Reconstr Aesthet Surg. 2009 Dec;62(12):e658-60.
Epub 2008 Nov 29).

Face ao sucesso desta técnica na resolugdo de complicacBes como a extrusdo do
implante, é possivel considerd-la como um importante recurso na cirurgia primaria em

doentes com hipoplasia mamaria significativa [71].
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Figura 19 - Foto da doente mostrada na figura 18 aos 7 meses de p6s-operatorio. Nao surgiram complicagdes
e a doente encontra-se muito satisfeita com o resultado estético final (adaptado de Murphy KD, McGoldrick C,
Khan K. Bioengineered tissue substitutes in implant extrusion. J Plast Reconstr Aesthet Surg. 2009
Dec;62(12):e658-60. Epub 2008 Nov 29).
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CONCLUSOES

A sindrome de Poland é uma malformacéo congénita rara, que se caracteriza por uma
hipoplasia predominantemente unilateral da parede toracica e deformidades do membro
superior ipsilateral possivelmente associadas a outras anomalias estruturais.

A incidéncia varia consoante 0 género e a natureza esporadica ou familiar da doenca,
contudo, cerca de 1/30000 nados vivos sdo afectados anualmente. Embora controversa, a
hipdtese etiologica esporadica da sindrome é a que retne maior consenso na literatura.

As malformagcbes vasculares embrionarias permanecem como 0 mecanismo
fisiopatoldgico mais postulado.

Face a descricdo de diversas patologias tumorais associadas a esta sindrome, 0s
rastreios oncoldgicos assumem importancia acrescida.

O planeamento pré-operatorio requer a avaliacdo minuciosa do grau de deformidade
musculo-esquelética e comorbilidades associadas.

A operacdo pode ser realizada num Gnico tempo ou pode abranger diversas etapas
espacadas no tempo, sendo, geralmente, seleccionada consoante a idade e o género do doente.

Os enxertos de costelas e/ou cartilagens e a malha de Marlex ® sdo 0s materiais mais
utilizados na reconstrucéo cirdrgica da grelha costal.

Para a reconstrucao dos tecidos moles e obtencdo de simetria final da parede torécica,
os retalhos musculares, os retalhos de omento e os implantes mamarios sdo 0s recursos mais
frequentes.

Face ao sucesso dos substitutos tecidulares criados em laboratério na resolucdo de
complicacdes pds-operatorias, como a extrusdo do implante mamario, é importante considerar

esta alternativa na correcdo primaria em doentes com hipoplasia mamaria severa.
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