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Resumo

Descrita em 1941 por Alfred Poland, a síndrome de Poland é uma anomalia congênita

rara, caracterizada por hipoplasia ou aplasia dos músculos grande e pequeno peitorais, hipoplasia

ou aplasia da glândula mamária e do mamilo e desordens de cartilagens e costelas. A síndrome

pode manifestar-se nas formas completa ou parcial, acometendo 1:30.000 nativivos. Este

relato de caso refere-se a paciente do sexo feminino que, ao exame físico, apresentava em

hemitórax direito: aplasia dos músculos peitorais menor e maior, hipoplasia de glândula ma-

mária e um tumor mamário de características benignas. O exame histopatológico evidenciou

fibroadenoma. Foi encaminhada à cirurgia plástica para tratamento reparador das alterações

estéticas.
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Abstract

Described in 1841 by Alfred Poland, the Poland 
's 

syndrome is a rare congênita/ patho/ogy

which is characterized by major and minor pectora/is muscles hypop/asia or aplasia, mammary

g/and and nipple hypop/asia or aplasia, cartilage and rib disorders. The syndrome can be

presented full or partia/, with an estimated frequency of1:30,000 Hve births. Th/s case report

refers to a woman who at physical examination presented major and minor pectoralis muscles

aplasia, mammary gland hypoiasia and a tumor with benign features in right hemithorax. The

histopathological examination is fibroadenoma compatible. She was sent to plastic surgery to

correction ofthe esthetic disorders.
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Introdução

A síndrome de Poland, anomalia congênita descrita

por Alfred Poland em 1841, caracteriza-se por ausência

de músculos grande e pequeno peitorais (cintura

escapular) e malformação do membro superior ipsilateral,

podendo apresentar também hipoplasia ou aplasia da

glândula mamária, bem como do complexo areolopapilar,

tendo ainda defeitos de cartilagens costais e costelas (sen-

do as mais atingidas segunda, terceira e quarta ou ter-

ceira, quarta e quinta). Hipoplasia de tecidos subcutâneos

da parede torácica e braquissindactilia também são ob-

servadas. Estes achados podem estar total ou parcialmente

presentes, sendo, entretanto, extremamente rara a pre-

sença de todas as características em um só indivíduo'1'3>.

O achado mais comum, hipoplasia ou aplasia mamária, é

logo reconhecido, e o tecido mamário rudimentar no lado

atingido apresenta-se medialmente deslocado de sua

posição anatômica normal'1'. A etiologia da síndrome ainda

não é muito clara, porém não existem indícios de que

esta seja de caráter cromossomial, tampouco familiar

Têm-se na literatura dois relatos de variante de Poland

associada a manchas melanóticas(1). Considerando-se que

mamas e melanócitos têm a mesma origem embrionária

(ectoderma), as alterações de hipoplasia mamária e de

hiperpigmentação desenvolvem-se muito provavelmen-

te nesta camada germinativa. Leucemia também foi as-

sociada à síndrome, e anomalias musculares semelhan-

tes foram observadas com o uso de talidomida. A síndro-

me de Poland acomete 1:30.000 nascidos vivos. A fre-
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qüência maior é no sexo feminino, sempre unilateral,

sendo prevalente o lado direito'1'3).

O tratamento consiste na reparação estética das

anomalias vigentes. Inúmeras são as técnicas de re-

construção, entre elas a colocação de prótese ma-

mária e a rotação de retalho miocutâneo de grande

dorsal, com ou sem colocação de prótese e com

simetrização da mama oposta. A reparação da pare-

de torácica pode ser feita através de enxertos

subperiósteos de costelas adjacentes; enxertos de

costelas divididas com periósteo, que é rodado para

a face anterior da costela deficiente; enxerto ósseo

heterólogo; enxerto autólogo de costela dividida; ou

implante de tela metálica com enxerto de costela de

parede costal oposta, popularizado por Ravitch'1'. O

presente relato aborda a concomitância de tumoração

em mama ipsilateral em paciente do sexo feminino

com síndrome de Poland.

Apresentação de caso

Paciente do sexo feminino, 26 anos, branca, casa-

da, procurou o Ambulatório de Mastologia da Policlínica

de Especialidades em Atenção à Saúde da Mulher

(Peasm) Malu Sampaio, tendo como queixa principal

tumoração em mama direita havia 12 meses. Menarca

aos 11 anos, ciclos eumenorréicos, uso de anovulatórios

por três anos, duas gestações a termo, tendo ama-

mentado em ambas as mamas, com produção normal

de leite na mama hipoplásica. Ao exame físico obser-

vou-se assimetria em hemitórax direito com ausência

dos músculos grande e pequeno peitorais, hipoplasia

de tecido glandular mamário ipsilateral, preservação

de complexo areolopapilar, cartilagens e arcos costais,

bem como membro superior direito, sem alterações (Fi-

guras 1 e 2). O exame da mama direita mostrava tu-

mor de l,5cm em seu maior diâmetro, com bordos bem

definidos, móvel, consistência fibroelástica, não-ade-

rente a planos profundos ou superficiais, localizado em

quadrante súpero-medial. Axila negativa. A ultra-

sonografia mamária evidenciou assimetria de

parênquima mamário (mama direita menor que a es-

querda), imagem hipoecóica, com reforço acústico pos-

terior, medindo l,2cm, localizada em quadrante súpero-

mediai de mama direita e ausência de musculatura

peitoral em lado direito. Apesar de não ser a mamografia

o método diagnóstico de eleição na faixa etária da pa-

ciente, a mesma foi por nós solicitada, com o objetivo

de documentar o caso, e o exame mostrou mamas

assimétricas (mama esquerda maior do que a direita),

com parênquima denso, dificultando a visibilização de

nódulos. Ausência de musculatura peitoral em lado di-

reito e ausência de linfonodos em prolongamentos axi-

lares foram observadas (Figura 3). Raios-X de tórax e

membro superior direito sem alterações evidentes. A

paciente foi submetida a exérese do tumor, sob

anestesia local, no ambulatório de pequenas cirurgias

da Peasm Malu Sampaio, sendo o laudo anatomopato-

lógico compatível com fibroadenoma. Após alta do

ambulatório de mastologia, foi encaminhada ao servi-

ço de cirurgia plástica para avaliação e tratamento es-

tético reparador das anomalias vigentes.

Discussão

A síndrome de Poland é anomalia congênita rara,

pois acomete um a cada 30 mil nascidos vivos. Foi des-

crita porAlfred Poland, em 1841, noGuy's Hospital Report,

sendo caracterizada por alterações da parede torácica,

por vezes acompanhada de anomalias vertebrais e/ou do

membro superior ipsilateral. Seu tratamento é sempre

cirúrgico, melhorando a deformidade torácica e/ou ma-

mária, e de grande relevância, uma vez que a maioria

atingida por esta síndrome é de pacientes do sexo femi-

nino, que têm seu perfil estético alterado e, conseqüen-

temente, seu perfil emocional extremamente envolvido.

Muito embora pacientes com síndrome de Poland rara-

mente venham a apresentar problemas funcionais signi-

ficativos devido às anomalias musculares, eles podem e

Figura 2: Abau/amento à direita| Figura 1: Assimetria em hemitórax direito
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Figura 3: Ausência do músculo peitoral direito Figura 4: Mama esquerda norma!

devem recorrer a tratamento cirúrgico para correção das

questões estéticas que envolvem a anomalia, particular-

mente se os pacientes forem do sexo feminino e apre-

sentarem agenesia ou hipoplasia de glândula mamária

e/ou complexo areolopapilar, ou nos casos em que há

grandes deformidades da parede torácica, ou, ainda mais

raramente, comprometimento funcional dos órgãos

intratorácicos(5>. A reparação estética da deformidade

consiste em melhoria não só das mamas como também

das regiões perimamárias e da cintura escapular, usando

um ou mais métodos disponíveis na cirurgia plástica re-

paradora, tais como expansores de tecidos, prótese sali-

na ou de silicone, reconstrução com retalho miocutâneo

de músculo grande dorsal com o uso de próteses, sem-

pre associado, quando necessário, à redução da mama

contralateral, objetivando a melhor equalização do perfil

estético da paciente. Após revisão de literatura observa-

mos que o aparecimento de tumor de mama em porta-

dora de síndrome de Poland é evento muito pouco descrito,

assim como a própria síndrome, sendo este o motivo deste

relato. Entre os relatos encontrados, temos Katz et ai refe-

rindo aparecimento de tumor maligno de mama direita em

portadora desta síndrome. Fukushima et ai citam dois ca-

sos de lesão maligna ipsilateral à anomalia (ambas com

presença de sindactilia): uma em mama direita que foi sub-

metida a mastectomia com esvaziamento axilar, e outra

em mama esquerda submetida a quadrantectomia. É ne-

cessário, entretanto, ficar atento a esta anomalia congêni-

ta, que muito altera o perfil estético-emocional da mulher

acometida, já que a paciente referida neste relato procurou

o Ambulatório de Mastologia da Peasm Malu Sampaio mo-

vida pelo aparecimento do tumor de mama e, conseqüen-

temente, pelo fantasma do medo da doença maligna, e não

por sua deformidade estética mamária.
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