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RESUMO: A Sindrome de Poland é caracterizada, sobretudo, pela auséncia do
musculo peitoral maior e acomete, principalmente, individuos do sexo masculino e o
hemitérax direito. A Sindrome de Poland pode estar associada a outras raras
patologias, e, sem relatos prévios, com o lobo da veia 4zigos. O lobo 4zigos é uma rara
variagio anatémica do lobo superior do pulmio direito, podendo ser confundido com
abscessos pulmonares ou estando associado a patologias mais graves, como cincer
primério de pulm3o e carcinoma pleomérfico do lobo 4dzigos. O objetivo deste estudo
foi relatar um caso de um paciente portador da Sindrome de Poland associada a
presenca de lobo da veia Azigos. O caso relatou um paciente, gémeo dizigético de um
individuo do sexo feminino que n3o possui as patologias abordadas, que na
adolescéncia recebeu o diagndstico para a agenesia do musculo peitoral maior e que até
o relato deste caso, nio foi submetido aos tratamentos cirdrgicos reparadores. O
paciente apresentou alteracdes discretas da sindrome, porém apresentou lobo da veia
Azigos, outra alteragdo rara. Esta associag¢do nio foi descrita na literatura, devendo ser
estudada e investigada nos seus portadores. Portanto, considerou-se que a Sindrome
de Poland é uma condi¢io que possui diferentes apresentacdes e que afeta fungdes
motoras, a depender do grau de acometimento, a estética corporal e a autoestima. Sua
corregio cirurgica é geralmente bem-sucedida e seria mais acessivel se o conhecimento
acerca do tema fosse amplamente difundido no meio médico e se os procedimentos

obtivessem cobertura pelo Sistema Unico de Satde (SUS).
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ABSTRACT: Poland's Syndrome is characterized, by the absence of the pectoralis
major muscle and affects, mainly, males and the right hemithorax. Poland's Syndrome
may be associated with other rare pathologies, and, without previous reports, with the
azygos vein lobe. The azygos lobe is a rare anatémical variation of the upper lobe of
the right lung and can be confused with lung abscesses or associated with more serious
pathologies, such as primary lung cincer and pleomorphic carcinoma of the azygos
lobe. The aim of the study was to report a case of a patient with Poland’s Syndrome
associated with the presence of na Azygos vein lobe. The case reported is a patient,
dizygotic twin of a female individual who does not have the pathologies addressed,
who in adolescence was diagnosed with agenesis of the pectoralis major muscle and
who, until this work, was not submitted to reconstructive surgical treatments. The
patient had a few minor changes in the syndrome, although He had Azygos vein lobe,
another rare association. This association his not been licensed in the literature and
must be studied and investigated in its carriers. Therefore, it isconsidered that a
Poland’s Syndrome is a condition that his different classes and affects motor
functions, depending on the degree of involvement, body aesthetics and self-esteem.
The surgical correction is generally well succeeded and should be more accessible IF
the knowledge on the subject were disseminated in the medical community and IF the

procedures were covered by the Sistema Unico de Satade (SUS).

Keywords: Poland Syndrome. Azygos Vein. Pectoralis Muscles. Pregnancy. Twin.
Case Report.

INTRODUCAO

A Sindrome de Poland é uma rara sindrome, que foi descrita pela primeira vez
em 1.841 pelo cirurgido britinico Alfred Poland, apds realizar autépsia de um homem
de 27 anos de idade?. A Sindrome de Poland é caracterizada principalmente pela
auséncia do Misculo peitoral maior, essencialmente em individuos do sexo
masculino,com proporc¢io 3:1, quando comparado ao sexo feminino - de acordo com o
Instituto Nacional de Pesquisa do Genoma Humano, unilateralmente e a direita em
75% dos casos 34, Porém, associado a agenesia dessa musculatura, grande parte dos
portadores pode apresentar hipoplasia ou auséncia do musculo peitoral menor - em
mais de 75% dos casos, anomalias nos mamilos, variacio na implantacio dos pelos
peitorais e axilares, diminui¢3o de tecido subcutineo local e deformidades nas maos>®.

As associagdes raras podem cursar com hipoplasia renal, dextrocardia e
Sindrome de Moebius7. A prevaléncia da Sindrome de Poland é de 1 - 3 em cada

100.000 nascidos. Sua etiologia ainda é incerta, mas alguns pesquisadores sugerem ser

resultado de uma interrup¢do do fluxo sanguineo durante o desenvolvimento
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embriolégico, mais especificamente da artéria subcldvia. A Sindrome de Poland causa,
nas pessoas acometidas, importante reducio na autoestima e nio aceitagio da imagem
corporal. Os mecanismos de transmissio da sindrome nio estdo definidos, nio
havendo causas genéticas confirmadas#+8.

Entretanto, ainda que grande parte dos casos sejam esporadicos, ha reincidéncia
familiar com acometimento prevalentemente em homens, conferindo base genética ao
fenémeno congénito. Corroborando com essa hipétese, forem relatados casos de
manifestacio dupla em gémeas monozigéticas e tnica em gémeas também
monozigdticas®®. Dessa forma, a incerteza de como ocorre e se algum outro familiar
apresentard ou nio a patologia, gera desconforto e inseguranca’.

Existem algumas intervengdes cirtirgicas que visam alcancar a simetria do
térax e, principalmente em mulheres, recuperar o volume considerado normal da
mama'. Todavia, cada caso deve ser individualizado no tratamento, de acordo com o
grau de acometimento e de deformidades associadas. As cirurgias mais conhecidas s3o:
implante de silicone mamario, podendo ser associado a lipoenxertia, retalhos dos
musculos retos abdominais e latissimo do dorso e a cirurgia videolaparoscépica que
utiliza retalho de omento maior. Todas as técnicas operatdrias conferem bons
resultados e cursam com elevacio da autoestima dos portadores da Sindrome de
Poland e maior aceitagio corporal>.

O lobo da veia 4zigos é uma variagdo anatémica do lobo superior do pulmio
direito. E rara e pode ser encontrada em 0,4% das radiografias de térax e em cerca de
1% dos individuos 2. O lobo 4zigos foi identificado pela primeira vez em 1877, por
Wrisberg e descrito numa radiografia de térax em 1923, por Jaches3. Tem como
algumas de suas importincias clinicas poder ser confundido com uma bolha ou
abscessos pulmonares. Além disso, ha relatos de consolidagdo do lobo 4zigos, o que
pode mimetizar uma massa pulmonar 2.Pode ser, em casos raros, associado a processos
neoplésicos importantes como carcinoma pleomérfico do lobo 4zigos, cAncer primirio
de pulmio e pneumotérax espontineos’. £ importante conhecer essa variagio a fim
de evitar erros diagndsticos ou complicagdes em cirurgias tordcicas e na investigagio
de processos pulmonares que possam estar relacionados ao lobo. A Sindrome de
Poland pode cursar com diversas alteragdes, principalmente fundamentadas em
alteracdes e comprometimentos vasculares, ainda na vida embrionéria . Acredita-se
que o lobo da veia Azigos ocorra por uma falha na migracdo de uma veia precursora
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do segmento toricico superior da veia 4dzigos, durante a formagio embriolégica 3.0
objetivo deste estudo foi apresentar um relato de caso de Sindrome de Poland, com
umas das suas diferentes manifestacdes, sendo uma anomalia congénita que ainda ndo
possui causas e caracteristicas genéticas concretizadas e que pode ou n3o se manifestar
em mais de um membro da mesma familia, com seus diversos acometimentos. Além
disso, ressaltar a importincia desta patologia na vida de um paciente, como o afeta

fisica e emocionalmente e mencionar os principais métodos cirtrgicos reparadores.

Relato de caso

V.S.C, masculino, 26 anos de idade, branco, brasileiro, nascido de uma gestagio
gemelar dizigética,de sexos diferentes.

Em 2013, aos 15 anos de idade, com dificuldade de aceitagio corporal e reducio
importante da autoestima decorrentes da deformidade no térax, procurou servico de
ortopedia, queixando-se de assimetria na regido anterior do térax, onde foi orientado
a realizar uma radiografia de térax e retornar ao ambulatério. Um més apés a
solicitacdo do exame, o paciente voltou ao ortopedista com o resultado da radiografia
de térax que evidenciou hipertransparéncia em regiio pulmonar direita e presenca de
lobo da veia 4zigos ipsilateral (Figura 1) e nio foi observada nenhuma deformidade

dssea na caixa toracica.

Figuras

Figura 1: Radiografia de térax, em PA, evidenciando lobo da veia Azigos (seta branca).
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Dessa forma, por n3o se tratar de uma alteragio dssea, foi aconselhado a
procurar um cirurgido pldstico, uma vez que se tratava da auséncia de um dos musculos
peitorais. Ao ser avaliado pelo cirurgido, foi diagnosticado com Sindrome de Poland,
além de apresentar encurtamento do membro superior direito e discreta diferenca na
implantacdo de fineros supra mamaérios e pré-axilares. Os mamilos eram presentes

bilateralmente, ndo apresentava deformidades 6sseas toricicas, sindactilia ou outra

alteracdo fisica visivel. Foi solicitada ultrassonografia das mamas (Figura 2).

Figura 2 A: Auséncia do miusculo peitoral direito, assimetria do térax e diminui¢do da implantacdo dos
pelos pré-axilares e supra mamarios ipsilaterais. B: Depressdo da regido peitoral direita a elevacdo dos
membros superiores.

A ultrassonografia, auséncia do musculo peitoral maior 3 direita; foram
evidenciadas mamas masculinas, pré-puberes, de volumes normais, pele e subcutineo
com espessuras habituais, n3o se evidenciavam nédulos sélidos, cisticos e
adenomegalias axilares bilateralmente. Foram feitos todos os exames pré-operatérios
para implantagio de silicone masculino mamaério, para mimetizar o peitoral maior
direito ausente, porém, por ser tratar de uma cirurgia com valor alto e nio haver
cobertura pelos planos de satde, o procedimento foi adiado.

A gémea do paciente ndo apresenta altera¢des mamadrias ou quaisquer outras
inerentes 3 Sindrome de Poland e sua familia descreve que notava uma pequena
alteracdo no peitoral do menino, mas que nunca houve diagnéstico ou percepgio por
parte dos pediatras e outros médicos até a adolescéncia - quando a alteragio o gerou

incémodo.
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Em 2021, aos 24 anos de idade, o portador da Sindrome de Poland retornou ao
cirurgido plastico que o diagnosticou, foi submetido a uma nova consulta e estd em
fase de realizar novos exames pré-operatdrios para prosseguir com implante de silicone

e lipoenxertia periprotética.

DISCUSSAO

O presente relato traz um caso que, em desconformidade com sua definicio,
manifestou-se com agenesia isolada do musculo peitoral maior, sem outro grande
defeito associado'. Porém, em consonincia com a literatura, em que maioria dos casos
de Sindrome de Poland s3o esporddicos e ocorrem em pessoas sem histéria familiar, o
paciente relatado é o primeiro caso em sua familia, e sua irm3i gémea nio apresentou a
sindrome. Um estudo realizador por Friouie colaboradores (2015)mostrou que a
Sindrome de Poland afeta principalmente individuos do sexo masculino, numa
proporcio de 3:1 e o hemitérax direito, essencialmente - evidéncias corroboradas pelo
caso abordado*.

Alguns autores defendem que a patogénese geral para esta sindrome seria uma
alteragdo na vascularizagio da regido peitoral?, assim como Bavinck e colaboradores
(1986), que defendem a teoria do bloqueio da irrigagdo para a artéria subcldvia direita
durante o periodo embriolégico7.Porém, houve relatos de casos de Sindrome de Poland
associada a defeitos incomuns que n3o puderam ser explicados com base na teoria do
comprometimento vascular. Nos estudos de Romanini e colaboradores (2018) e
Vaccari e colaboradores (2014), foram levantadas hipéteses e apresentadas pesquisas
acerca da origem genética para a sindrome®?. Sendo assim, sugerimos que a sua origem
patolégica ainda é uma quest3o em debate e que nos casos com maior complexidade de
alteracdes associadas a agenesia do musculo peitoral maior, a patogénese genética fora
investigada.

As associagdes raras podem cursar com hipoplasia renal, dextrocardia e
Sindrome de Moebius"’. O presente relato, evidenciou um portador da Sindrome de
Poland sem essas patologias, mas associada a uma alterac3o rara, o lobo da veia 4zigos
que, assim como na principal hipétese patogénica para a sindrome, possui cariter
predominantemente vascular. Os estudos feitos por Ting e colaboradores (2021) e
Hirai e colaboradores (2011) mostraram que o lobo da veia 4zigos, em casos raros, pode
estar associado a processos neopldsicos importantes como carcinoma pleomérfico do
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lobo 4zigos, ciAncer primério de pulmio e pneumotérax espontineos™’. Ressaltamos
que relatamos um caso em que o lobo 4zigos foi um achado acidental, mas salientamos
que é importante a investigacio dos possiveis acometimentos supracitados, assim
como a necessidade de estudos aprofundados sobre a relevincia e implicagdes da
presenca dessa variagio anatémica.

Friouie colaboradores (2015) inferiram em um dos seus estudos, que a sindrome
de Poland, sem acometimento das mios, ndo costuma ser evidente até a puberdade,
quando s3o evidenciadas as diferencas entre os lados do térax4. Além disso, durante a
adolescéncia, ocorre a percepgio da alteragdo corporal com consequente redugio da
autoestima (referéncias). Nosso estudo corrobora com essa descri¢io, uma vez que
relatamos a dificuldade apresentada, pelo paciente, de autoaceitagio da imagem, de
frequentar ambientes publicos como praias e piscinas - por se fazer necessdrio a
exibi¢do do térax sem vestimenta que o recubra, e de praticar exercicios em academias
e similares.

Existem indmeros procedimentos cirirgicos para corregio estética da agenesia
do miusculo peitoral maior, como implante de silicone mamairio, lipoenxertias e
retalhos de diferentes regides corporais >, E importante salientar que, no Brasil, os
planos de saide nio cobrem os procedimentos, que possuem alto custo, por
considerarem-nos estéticos. O Sistema Unico de Satide (SUS) também nio oferece
cobertura aos procedimentos. O paciente relatado ainda nio foi submetido as cirurgias
mencionadas, pois nio possui, atualmente, poder aquisitivo suficiente para realiza-los

e continua com problemas de autoestima e dificuldade para aceitacdo corporal.

CONSIDERACOES FINAIS

A Sindrome de Poland é uma patologia subdiagnosticada e possui diferentes e
variadas manifesta¢des clinicas. Geralmente é associada a outro achado ou patologia
rara, sendo algumas sem real importincia reconhecida, o que fomenta a demanda para
maiores estudos sobre a sindrome, sua patogenia, e complicacdes oferecidas aos seus
portadores. Excelentes resultados podem ser obtidos através de procedimentos

. ~ A . ~ . . ,
cirdrgicos para correcdo da auséncia do peitoral, corre¢do da assimetria do térax e esses
contribuem para a elevacdo da autoestima e maior aceitagdo da imagem corporal. A

disseminacio de estudos e conhecimento sobre a Sindrome de Poland no meio médico,
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principalmente, contribuiria para diagndsticos precoces e incentivo para pesquisas

genéticas e novas técnicas reparadoras.
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