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Resumo: Introducdo: a sindrome de Poland (SP), anomalia rara, caracterizada por
malformagdes congénitas, com agenesia do musculo peitoral, com ou sem alteracdes dos
membros superiores ¢ maos ipsilaterais. Objetivo: apresentar a SP, descrevendo suas
caracteristicas clinicas e tratamentos disponiveis. Metodologia: revisdo narrativa de literatura
e andlise de artigos entre 2013 e 2021 nas bases de dados PubMed (National Library of
Medicine) e SCIELO (Scientific Electronic Library Online). Resultados: A SP ¢ caracterizada
por agenesia do musculo peitoral associada ou nao a anomalias do membro superior
ipsilateral. A etiologia da SP ¢ desconhecida, o diagnostico ¢ clinico com a hipoplasia
assimétrica dos musculos peitorais. Tratamento visa corrigir os problemas especificos
individuais, casos mais graves, ¢ realizada cirurgia de reconstru¢do. Conclusdes: Em criangas,
a estratégia terapéutica depende da gravidade da SP e do sexo, ndo ha tratamento, mas vigilancia
durante toda a fase de crescimento.
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Poland syndrome: a literature review

Abstract: Introduction: Poland syndrome (PS) is a rare anomaly characterized by congenital
malformations, including pectoral muscle agenesis, with or without abnormalities of the
ipsilateral upper limbs and hands. Objective: To present PS, describing its clinical
characteristics and available treatments. Methodology: Narrative literature review and analysis
of articles published between 2013 and 2021 in the PubMed (National Library of Medicine)
and SciELO (Scientific Electronic Library Online) databases. Results: PS is characterized by
pectoral muscle agenesis, with or without associated anomalies of the ipsilateral upper limb.
The etiology of SP is unknown; diagnosis is clinical, based on asymmetric hypoplasia of the
pectoral muscles. Treatment aims to correct specific individual problems; in more severe cases,
reconstructive surgery is performed. Conclusions: In children, the therapeutic strategy depends
on the severity of SP and gender; there is no specific treatment, but close monitoring is required
throughout the growth phase.

Keywords: Poland Syndrome; Diagnosis; Treatment; Children.

! Doutora, médica pediatra e Professora do Instituto de Pos-Graduagdo Kandler Coutinho— IKAT. E-mail:
ingrid.kandler@yahoo.com.br.

2 Doutor, médico infectologista e Professor do Instituto de Pos-Graduagdo Kandler Coutinho— IKAT. E-mail: N
coutinhofg@yahoo.com.br.

Acta Pediatrica Brasileira, Juiz de Fora, v. 1, n. 1, pp. 59-71, jan.-jun., 2025



Acta Pediatrica Brasileira

Introduciao

O torax compreende a parte superior do corpo e consiste em multiplas partes Osseas
independentes (vértebras espinhais, esterno, costelas) que formam a caixa toracica e varios
musculos que a cobrem, separando-a da cavidade abdominal. A caixa toracica fornece a base
sobre a qual os musculos se apdiam e se conectam para fornecerem estabilizacdo e movimento
para a caixa toracica (Wada et al., 2019).

Embora, muitas vezes seja visto somente como uma prote¢ao para os varios Orgaos
intratoracicos, o torax ¢ um aparelho dinamico, que desempenha a fun¢do de gerar o movimento
de ar, permitindo ou for¢ando o ar para fora dos pulmdes. Assim, qualquer condi¢do que resulte
em seu mau funcionamento tem repercussoes significativas na fungdo do sistema respiratorio e
frequentemente em outros 6rgaos intratoracicos (Wada et al., 2019).

Anormalidades da parede toracica referem-se a qualquer irregularidade que afeta a
estrutura normal e/ou limite a fungdo do torax, sendo referidas como displasias, quando as
alteragdes ocorrem nas estruturas anatomicas, resultantes do crescimento anormal de células ou
tecidos, ou distrofia, quando se referem as anormalidades musculares (Wada et al., 2019;
Baldelli et al., 2016).

As deformidades da parede tordcica podem ser causadas por um conjunto de doengas
congénitas, podendo se manifestar como uma caracteristica isolada, com outras anomalias
congénitas, ou como parte de uma sindrome genética. Efeitos deletérios podem ocorrer desde o
nascimento até a adolescéncia, variando de condic¢des de risco de vida a preocupagoes estéticas
psicossociais (Sharma et al., 2014; Delay et al., 2016).

Dentre as diversas deformidades que podem envolver a parede toracica estd a Sindrome
de Poland (SP), uma anomalia rara de apresentacao esporadica, caracterizada por malformacgdes
congénitas, com ou sem alteragdes dos membros superiores e maos ipsilaterais. Consiste em
um distirbio no qual os individuos afetados apresentam auséncia ou subdesenvolvimento dos
musculos peitorais em um lado do corpo, o que acarreta anormalidade que pode afetar o térax,
mama, ombro, braco e mao (Sharma et al., 2014; Delay et al., 2016; Hashim et al., 2021).

Por razdes desconhecidas, esse distirbio ocorre duas vezes mais em homens do que em
mulheres. Estima-se que a incidéncia da SP seja de 1 em 30.000 recém-nascidos entretanto, a
incidéncia exata da condigdo ¢ dificil de ser determinada, devido a subdiagnosticos de casos
leves, sem envolvimento das maos, que podem nao chegar ao atendimento médico (Ferreira et

al., 2021).
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Dessa forma, obter insights mais profundos sobre a etiopatogenia e a apresentagdo
clinica da SP contribui para um maior reconhecimento clinico € o manejo dessa condicao
rara. Nesse contexto, este estudo tem como objetivo apresentar a sindrome de Poland,

descrevendo suas caracteristicas clinicas e tratamentos disponiveis.

Metodologia

A metodologia utilizada foi uma revisdo narrativa de literatura, onde foram analisados
os estudos publicados em lingua portuguesa e inglesa, entre os anos de 2013 a 2021, tendo como
referéncia as bases de dados PubMed (National Library of Medicine) e SciELO (Scientific
Electronic Library Online). A estratégia de busca utilizou os descritores Sindrome de Poland
(poland syndrome); Diagndstico (diagnosis), Tratamento (treatment); Criangas (children),
tendo sido considerados critérios de exclusao estudos disponiveis somente em resumo ¢ fora do

recorte temporal.

A Sindrome de Poland

A SP foi descrita por Alfred Poland (Poland, 1841), em 1841, com base em uma
autopsia. Varias representagdes sobre essa anomalia musculoesquelética ja haviam sido
relatadas anteriormente, em 1803 e em 1839, com descrigdes de individuos com auséncia
mamaria congénita e atrofia muscular ou auséncia de musculos peitorais e dedos palmados,
semelhantes as observagdes de Poland. Embora Alfred Poland tenha descrito as caracteristicas
dessa sindrome, foi Patrick Clarkson, cirurgido plastico e de mao, em Londres, que cunhou o
termo e identificou as principais caracteristicas da SP, resumindo o espectro completo das
anomalias congénitas (Delay et al., 2016; Menegat et al., 2016).

A SP ¢ caracterizada por agenesia do musculo peitoral maior e mamaria, associada ou
nao a anomalias do membro superior ipsilateral. A forma completa combina agenesia dos feixes
esternocostais do peitoral maior com simbraquidactilia da mao ipsilateral. As anormalidades
toracicas sdo musculares, osteocartilaginosas e cutdneo-glandular. Esses achados variam e

raramente todos sdo encontrados em um unico individuo. Em casos raros e gravemente
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afetados, anormalidades de 6rgdos internos, como pulmdes, rins e coragdo, podem estar
associadas (Chopan et al., 2015).

Desde sua primeira descri¢do, muitos componentes ¢ anomalias acompanhantes da
sindrome foram relatados, sendo a auséncia do musculo peitoral maior o componente mais
comum da SP e, para receber este diagndstico, os pacientes devem apresentar um ou mais dos
outros componentes, além do musculo peitoral afetado. A associagdo com outras malformacdes
congénitas ¢ extremamente variavel, mas geralmente localizam-se no mesmo hemitorax
acometido, podendo ser classificada de acordo com os achados clinicos e radioldgicos em graus
variados de gravidade (Delay et al., 2016; Chopan et al., 2015; Kennedy; Wang, 2018).

Tem sido considerada a relagdo da SP com algumas doengas, como paralisia dos nervos
VI e VII, a dextrocardia. Outras caracteristicas podem incluir sindrome de Moebius, defeitos
nas costelas, hemivértebras, anomalia de Sprengel e hérnia pulmonar. Casos familiares de SP
mostram variabilidade significativa na expressao fenotipica (Sharma et al., 2014; Ferreira et al.,

2021; Buckwalter; Shah, 2016).

Etiopatogenia

Até o momento, a etiologia e a patogénese da SP ainda sdo desconhecidas e a maioria
dos casos sdo esporadicos. Essa evidéncia, juntamente com a marcante assimetria que
caracteriza os pacientes tipicos, sdo argumentos contra uma etiologia mendeliana para SP. No
entanto, uma etiologia genética ndo pode ser completamente excluida devido a existéncia de
casos familiares, bem como a possibilidade de mosaicismo genético potencialmente explicar
também os esporadicos (Kennedy; Wang, 2018; Frioui; Khachnaoui, 2015).

Casos esporadicos também podem ser explicados pela intervengao de fatores genéticos
e ambientais, de acordo com um modelo poligénico multifatorial. Em relacdo a patogénese da
SP, existem muitas hipoteses € a mais comumente aceita € que o processo embrioldgico que
leva a SP ¢ causado por um defeito vascular da artéria subclavia (que nutre a regido da cintura
escapulo-umeral em desenvolvimento) por volta do 45° dia de vida embriondria. Isso causa uma
insuficiéncia precoce de influxo para o membro distal e para o peitoral, eventualmente levando
as principais caracteristicas musculoesqueléticas. De acordo com este modelo, o insulto
vascular pode ser secundario a uma variedade de fatores ambientais e constitucionais que

permanecem indefinidos (Hashim et al., 2021; Frioui; Khachnaoui, 2015).
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Alternativamente, e considerando a SP como uma caracteristica poligénica, pode ser
devido ao envolvimento de genes reguladores do desenvolvimento embrionario, em particular
da cintura peitoral, cujas variantes podem ser transmitidas ao paciente de pais saudaveis e estar
na origem da SP (Hashim et al., 2021; Buckwalter; Shah, 2016; Bansal et al., 2017).

Uma variedade de outros fatores, como heranga autossdmica dominante, defeitos de
gene unico, trauma, infec¢do viral, insulto intrauterino por tentativa de aborto ou os efeitos
teratogénicos de xenobidticos ambientais também foram sugeridos, além de ja ter sido
observado que o uso de tabaco pela gestante durante a gravidez pode dobrar o risco da SP

(Vaccari et al., 2016).

Espectro clinico

Um denominador comum de todos os pacientes com SP ¢ a auséncia da cabeca
esternocostal do musculo peitoral maior e, na maioria dos casos, o0 musculo peitoral menor
também esta ausente. Em alguns casos, o musculo grande dorsal, obliquo externo e serratil
anterior também sdo afetados. Sempre que uma prega axilar bem definida estd ausente,
composta pela borda inferior do musculo peitoral maior, a prega posterior, formada pelos
musculos grande dorsal e redondo maior, pode ser vista de frente (Baldelli et al., 2016; Delay
et al., 2016; Chopan et al., 2015; Teran; Antezana, 2018).

O envolvimento mamario pode variar de hipoplasia leve a auséncia completa (amastia)
e esta presente em mais de um ter¢o das pacientes do sexo feminino. O mamilo e a aréola
geralmente sdo hipoplasicos e elevados, levemente pigmentados ou até ausentes
(atelia). Mamilos supranumerarios também podem estar presentes. Ha apenas um unico relato
de macromastia sintomadtica no lado afetado. Menos frequentemente, foram observados graus
variados de hipoplasia do musculo grande dorsal, deltoide, serratil anterior, supraespinhoso,
infraespinhoso e obliquo externo (Kennedy; Wang, 2018; Gui et al., 2018).

A propria caixa toracica pode ser inteiramente normal, entretanto, na maioria dos
pacientes, a parede toracica ¢ afundada em um lado, devido a hipoplasia das costelas e
cartilagens, que sao deformadas e finas. As costelas IT a IV ou IIl a V sdo as mais comumente
envolvidas, mas a segunda costela ¢ menos frequentemente afetada. Aplasia das porgdes

anteriores entre uma e trés costelas, com depressdo grave da parede toracica, ocorre em cerca
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de 11% a 25% dos pacientes. Defeitos das costelas estao presentes em 15% dos pacientes, com
maior deformidade do peitoral do lado direito (Chanel et al., 2017; Baldelli et al., 2019).

As extremidades esternais das costelas podem ser fundidas e o esterno pode girar em
direcdo ao lado envolvido, formando um pectus carinatum contralateral assimétrico. A
progressao da deformidade torécica ocorre principalmente durante os periodos de crescimento
(Watfa et al., 2016).

Individuos sem envolvimento das maos sdo mais comuns do que a SP completa, sendo
definidos como sequéncia parcial de Poland. A hérnia pulmonar é observada em um pequeno
numero de casos e, nesses pacientes, 0 movimento paradoxal da parede toracica pode ter algum
significado clinico durante o estresse ou infec¢des pulmonares graves (Braun et al., 2016;
Ferrari; Werker, 2019).

As anormalidades da mao na SP sdo unilaterais e variam desde o encurtamento das
falanges médias com membranas cutaneas (sindactilia ou mao em luva) até a auséncia completa
da mao (ectrodactilia). O envolvimento da mao contralateral a deformidade toracica € raro. A
hipoplasia ou aplasia das falanges médias ndo estd necessariamente confinada aos dedos que
estdo na sindactilia, sendo mais comum no lado ulnar do que no radial. Mesmo que todos os
dedos sejam hipoplasicos, o polegar pode parecer desproporcionalmente pequeno e mal
rotacionado em alguns pacientes (Braun et al., 2016; Ferrari; Werker, 2019).

Existe uma associagdo bem conhecida entre a SP e a sindrome de Mdbius, ou seja, uma
paralisia bilateral congénita do nervo facial com paralisia dos abdutores do olho e a auséncia
simultanea de musculos peitorais e deformidades ipsilaterais da mao constitui a sindrome de
Poland-Mdbius, que ocorre em 15% dos pacientes com sindrome de Mdbius (Chopan et al.,
2015; Buckwalter; Shah, 2016; Chanel et al., 2017).

Em alguns pacientes com SP, a auséncia da por¢do superior do serratil anterior, que tem
sido atribuida a diminui¢do do fluxo sanguineo nas artérias supraescapulares, leva a elevacao
da escapula (deformidade de Sprengel ou escapula alada). A SP também pode coexistir com a
sindrome de Klippel-Feil, caracterizada por pescoco curto, devido a fusdo das vértebras
cervicais e a anormalidades do tronco encefilico e cerebelo, acarretados por um atraso no
desenvolvimento das artérias vertebrais (Watfa et al., 2016).

A associacdo da aplasia do musculo peitoral maior com anomalias renais, como
agenesia renal unilateral ou duplicacdo do sistema coletor urinario, ¢ definida como defeito de

campo acropeitoral-renal, podendo causar hipertensao renal. Por esta razdo, estudos renais sao
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recomendados para todos os pacientes com aplasia do musculo peitoral maior (Gui et al., 2018;
Romanini et al., 2016; Yiyit et al., 2015).

As manifestagdes dermatologicas na SP incluem alopecia peitoral e axilar, anidrose e
deficiéncia de gordura subcutinea. Menos frequentemente podem surgir manchas,
neurofibroma cutdneo difuso, nevo melanocitico congénito e hemangiomas congénitos
(Vazirnia; Cohen, 2015).

Um numero crescente de malignidades tem sido relatado a SP, incluindo leucemia,
linfoma, leiomiossarcoma, carcinoma de pulmao, carcinoma gastrico e tumores de cabeca e
pescogo. A associagdo de anomalias ou sindromes congénitas com malignidades pode ser
atribuida a mutacao constitucional de ambos os proto-oncogenes e genes supressores de tumor,
que sdo conhecidos por causar anomalias congénitas e neoplasias e muitos dos produtos génicos
desempenham um papel critico nas vias de sinalizagdo, que controlam a prolifera¢do celular
(Hashim et al., 2021; Kennedy; Wang, 2018; Lantzsch et al., 2013).

Outras anomalias congénitas raras associadas a SP incluem displasia craniofacial,
microcefalia, malformagdo de Dandy-Walker e cardiopatia congénita cianotica, retorno venoso
pulmonar anémalo parcial. Um espectro de anomalias urogenitais tém sido descritas com a SP,

variando de hipospadia, duplicacao do sistema coletor a agenesia do rim (Lantzsch et al., 2013).

Diagnéstico

O diagnostico clinico da SP pode ser feito na idade neonatal/pediatrica, diante de
pacientes que apresentam hipoplasia assimétrica dos musculos peitorais e qualquer
anormalidade da caixa tordcica ou anomalias que acometem os musculos peitorais
unilateralmente. Raramente sdo relatados pacientes com agenesia/hipoplasia do musculo
peitoral maior bilateral. Na idade adulta, pacientes com hipoplasia muscular inexplicada podem
ser diagnosticados com SP, principalmente se associada a assimetria da caixa toricica,
anomalias da regido mamaria (hipoplasia ou agenesia da mama e do mamilo unilateral) e
anormalidades da mao (Romanini et al., 2018).

Uma vez que um gene responsavel pela SP ainda nao foi identificado, o diagndstico €
clinico, baseado no reconhecimento do padrio recorrente caracteristico, juntamente com um
diagnostico diferencial apropriado. A agenesia ou hipoplasia do musculo peitoral maior ¢é

atualmente a caracteristica cardinal obrigatoria para o diagnostico. A anomalia do musculo
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peitoral geralmente ¢ facilmente observada solicitando ao paciente que empurre as palmas das
maos uma contra a outra com os bragos posicionados a frente do corpo (Kennedy; Wang, 2018).

Recursos adicionais comumente relatados incluem: auséncia ou hipoplasia de outros
musculos peitorais: musculo peitoral pequeno, musculo anterior tenso, musculo grande dorsal,
musculo deltéide; anomalias da caixa toracica: agenesia ou hipoplasia de um ou mais segmentos
costais, pectus carinatum, excavatum, hipoplasia clavicular, herniagdo pulmonar;
anormalidades da regido mamaria: agenesia ou hipoplasia da mama, aréola ¢ mamilo;
anormalidades do membro superior € ombro; auséncia ou reducao assimétrica de pelos axilares;
ou outras anomalias esqueléticas associadas: anomalia de Sprengel (elevacdo congénita da
escapula secundaria a auséncia da porgao superior do musculo serratil anterior), sinostose
radioulnar, emivértebra, fusdes vertebrais (Baas et al., 2018).

Apesar do diagnostico geralmente ser clinico, este pode ser auxiliado por exames de
imagem como a ultrassonografia (US) para confirmar a auséncia de estruturas musculares, o
método de diagndstico por imagem de primeira linha para apoiar ou confirmar os dados clinicos
da SP, devido a sua facil acessibilidade, custo-beneficio e modalidade livre de radiacao. Uma
descrigcdo precisa das alteragdes morfologicas dos tecidos moles e da parede tordcica, nem
sempre faceis de identificar durante a avaliagdo clinica, ¢ de grande importancia, uma vez que
para diferentes tipos de malformagdo corresponde uma abordagem terapéutica diferente. A
avaliacdo por US ¢é, portanto, recomendada para avaliar o musculo peitoral (maior e menor), as
caracteristicas mamarias das duas metades do torax, podendo ser usada como exame de triagem
para anormalidades cardiacas e renais (Geeroms et al., 2019).

A avaliagdo ultrassonografica também pode ser feita no pré-natal, para detectar defeitos
unilaterais dos membros e assimetria unilateral da parede toracica e deve levar a avaliacdo de
outros defeitos anatdmicos associados (Geeroms et al., 2019).

Embora o exame fisico geralmente seja suficiente no diagndstico da SP, uma avaliagao
adicional com Tomografia Computadorizada (TC) também pode ser realizada, especialmente
no cenario de planejamento cirirgico ou avaliagdo adicional para anormalidades
cardiopulmonares associadas, incluindo hérnia pulmonar (Kennedy; Wang, 2018).

Na mamografia, a hipoplasia da mama unilateral e a hipoplasia do peitoral maior sdo
frequentemente observadas. Os achados radiograficos de térax hiperlucido unilateral sdo
classicamente vistos (Hashim et al., 2021).

O diagnostico diferencial da SP em pacientes do sexo feminino inclui assimetria

mamaria normal. Embora geralmente ndo seja necessario, uma avaliagdao adicional com TC

Acta Pediatrica Brasileira, Juiz de Fora, v. 1, n. 1, pp. 59-71, jan.-jun., 2025

66



Acta Pediatrica Brasileira

pode ajudar a diferenciar a assimetria mamaria secunddaria, avaliando a anatomia do musculo
peitoral maior. Um musculo peitoral ausente observado incidentalmente na TC também pode
ser secundario a um musculo peitoral maior ausente cirurgicamente. No cenario de um achado
radiogréfico incidentalmente observado de um hemitorax hiperlicido unilateral, o diagndstico
diferencial deve incluir a sindrome de Swyer-James, obstrucao das vias aéreas, grandes bolhas

unilaterais, mastectomia e pneumotdrax (Buchanan et al., 2016; Juri; Giachero, 2021).

Tratamentos disponiveis

O polimorfismo clinico que a SP apresenta impossibilita uma abordagem generalizada
do seu manejo cirurgico, sendo preconizada um tratamento individualizado, levando em
consideragdo uma série de fatores que acabam por influenciar a intervengdo terapéutica
(Hashim et al., 2021; Kennedy; Wang, 2018).

O processo de chegar a estratégia de tratamento mais adequada para cada paciente pode
ser simplificado considerando uma série de perguntas, como: o defeito se apresenta
principalmente como uma preocupagdo funcional ou estética? Existem implicacdes
psicossociais significativas que afetam este paciente neste momento? Qual o sexo do paciente?
Qual ¢ a gravidade da apresentagdo da sindrome? As respostas as trés primeiras perguntas
abordam a questao do momento da intervencao, enquanto as duas ultimas fornecem orientagao
com relagdo a abordagem cirtrgica especifica (Hashim et al., 2021).

Qualquer intervenc¢do cirirgica na crianga em crescimento deve ser vista como um
equilibrio entre o beneficio da corre¢do precoce e o risco de prejuizo no crescimento
futuro. Com as deformidades na SP sendo predominantemente de natureza estética, o consenso
geral ¢ retardar essa corregao até a maturidade esquelética (Gui et al., 2018; Garcia-Wenninger
et al., 2020).

Naturalmente, a presenga de importantes deformidades supera o risco de intervencao
cirargica precoce. Na SP, deformidade grave da parede tordcica causando comprometimento
cardiopulmonar e sindactilia sdo duas dessas deformidades com implicacdes funcionais
significativas que justificam o reparo precoce. Outra excecao, que aborda uma questao estética,
¢ o uso de expansores teciduais na mama hipoplasica da paciente esqueleticamente imatura. Ao

expandir em série a mama hipoplasica para acompanhar o crescimento da mama contralateral,
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isso pode minimizar a assimetria e as implicagdes psicossociais que acompanham essa
deformidade na paciente adolescente (Delay et al., 2016; Ferrari; Werker, 2019).

Além dessas poucas excegdes, a corre¢ao cirurgica da SP deve ser adiada até que o
crescimento esteja completo. Em individuos que atingiram a maturidade esquelética, a
abordagem cirurgica especifica ¢ influenciada pelo sexo do paciente e pela gravidade da
sindrome. O algoritmo para pacientes do sexo masculino e feminino ¢ semelhante, com a
distingdo 6bvia de que nas mulheres a mama hipoplésica também ¢ abordada. As necessidades
reconstrutivas nas formas simples e complexas da sindrome diferem com base na natureza das
deficiéncias musculoesqueléticas e dos tecidos moles presentes (Chopan et al., 2015).

Em relagdo as anomalias da mao na SP, o exame clinico ndo deve envolver a avaliagao
de todo o membro superior, devido a possibilidade de malformagdes que afetem o punho, o
cotovelo e o ombro. A classificagdo das anomalias da mao representa um passo importante que
tem correlacdo direta com a escolha do tratamento. As criangas com mao normal ou hipoplasica,
mas funcional ndo necessitam de qualquer tratamento cirirgico. As questdes com as quais o
cirurgido deve lidar sdo a presenca de sindactilia e a auséncia de falanges (normalmente a
falange média) ou dedos inteiros (Menegat et al., 2016; Braun et al., 2016; Ferrari; Werker,
2019).

O momento da cirurgia depende do tipo de malformacao. A correcdo da sindactilia deve
iniciar-se entre 12 e 24 meses de vida, porém, em caso de sindactilia entre dedos de
comprimentos dispares, recomenda-se cirurgia precoce entre seis € 12 meses, para diminuir o
risco de contratura em flexao ou deformidades angulares (Braun et al., 2016; Felix et al., 2021).

As técnicas cirirgicas ndo diferem das adotadas em outras formas de sindactilia. Os
cirurgides podem precisar usar um enxerto de pele para as areas descobertas e a superficie volar
do punho ou a virilha s3o os locais doadores mais comuns. No entanto, o uso de acido
hialurénico para regeneragao da pele na cirurgia de liberacao de sindactilia pode ser considerado
como uma alternativa ao uso de enxerto de pele, devido aos bons resultados relatados em
pacientes jovens (Buckwalter; Shah, 2016; Braun et al., 2016).

O prognostico geralmente depende do grau da intervencgao cirurgica realizada e varia de
acordo com a gravidade da sindrome. As complicagdes descritas na literatura geralmente nao
diferem de procedimentos semelhantes realizados para outras indicagdes (Delay et al., 2016).

Finalmente, os médicos devem acompanhar o paciente at¢ o final do crescimento

esquelético, pois pode ser possivel a recorréncia, que quando ocorre, deve ser corrigida, quando
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possivel, durante a adolescéncia para se chegar a um resultado definitivo (Garcia-Wenninger et

al., 2020).

Consideracoes finais

A sindrome de Poland ¢ uma malformacdo congénita rara e que demanda um
diagnostico precoce e as intervengdes necessarias, como forma de garantir a funcionalidade, o
bem estar ¢ a qualidade de vida do paciente, evitando maiores danos funcionais e psicoldgicos,
especialmente nas mulheres, onde o problema ¢ mais perceptivel.

Assim, de acordo com a literatura consultada, o médico pediatra deve observar a crianga
em toda a sua fase de desenvolvimento, especialmente no inicio da puberdade para pacientes
do sexo feminino, quando a assimetria pode se tornar mais visivel.

Conclui-se, portanto, que, devido a variabilidade na apresentagcdo, a SP muitas vezes
ndo ¢ diagnosticada ao nascimento e formas mais leves da doenca escapam a deteccdo até o
final da adolescéncia e puberdade, sendo importante que o médico identifique todas as

manifestagdes clinicas da sindrome para que possa desenvolver o melhor tratamento.
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