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Résumé

Le syndrome de Poland est un ensemble de malformation congénitale relativement rare décrit pour la premiére
fois en 1841 par Alfred Poland.Nous rapportons le cas d'un garcon de 5 ans, admis pour exploration d’une
hyperplasie pectorale gauche d’évolution progressive. L’imagerie tomodensitométrique sans injection de
produit de contraste objective une agénésie totale du muscle grand pectoral droit responsable d’une
déformation et d’une asymétrie claviculaire sans lésion parenchymateuse. Les différentes anomalies ont été
rattaché au syndrome de Poland aprés exploration complémentaire global n’ayant révélé aucune autre
malformation majeure en dehors d’un raccourcissement et d’une amyotrophie du membre supérieur
homolatérale. L incidence de ce syndrome est estimée a 1 cas pour 30000 naissances environ. Son étiologie
reste inconnue et discutée. L origine la plus probable serait vasculaire par défaut d’irrigation de l’artére sous
claviere lors du développement embryonnaire. 1l existe plusieurs variantes et classification du syndrome de
Poland. L’imagerie joue un réle central pour le diagnostic et la détection des malformations associées. Le
traitement du syndrome de Poland est essentiellement chirurgical.

Mots clés : Syndrome de Poland, Imagerie, Enfant

Abstract

Poland syndrome is a relatively rare set of congenital malformations first described in 1841 by Alfred
Poland.We report the case of a 5-year-old boy, admitted for exploration of progressive left pectoral
hyperplasia.Computed tomography imaging without injection of contrast product shows total agenesis of the
rectus pectoralis major muscle responsible for clavicular deformity and asymmetry without parenchymal
damage.The various anomalies were linked to Poland's syndrome after further global exploration revealing no
other major malformations apart from shortening and ipsilateral upper limb amyotrophy.The incidence of this
syndrome is estimated at 1 case per 30000 births.Its etiology remains unknown and discussed.The most likely
origin would be vascular by lack of irrigation of the subclavian artery during embryonic development. There
are several variants and classification of Poland syndrome.Imaging has a central role in the diagnosis and
detection of associated malformations.Treatment of Poland syndrome is primarily surgical.
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I.  Introduction

Le syndrome de Poland est une affection rare, d’incidence globalement estimée a 1 pour 30 000
naissances L’origine de cette maladie n’est pas bien identifiée[1].Plusieurs axiomes sont émis.D’abord 1’origine
génétique évoquée sur 1’observation de quelques rares cas familiaux. Puis 1’étiologievasculaire par interruption
de développement de I’artére sous claviére consécutive a une infection ou a des facteurs environnementaux
(tabac) durant la vie feetale, a 1’origine d’une hypoplasie des structures dépendantes [2,3].

Le syndrome de Poland peuts’intégrer dansun ensemble syndromique plus largeou étre isolé. llsemble
existerune prédominancemasculine (ratio 3 pour 1) et de lalatéralisation des atteintes du c6té droit [4].

Le syndrome associe des anomalies thoraco-mammaires et des membres supérieurs. La
malformationest caractérisée par une absence ou une hypoplasie unilatérale du muscle grand pectoral et de la
glande mammaire. L’absence d’autres muscles ainsi que des anomalies descartilages costaux et des tissus sous-
cutanés thoraciques peuvent également s’observer L’atteinte du membresupérieur homolatéral se manifeste
habituellement par unraccourcissement huméro-radio-cubital et des anomalies dela main avec des os absents ou
accolés. Une syndactylie peut étre retrouvé chez 10 % des cas[5].

L’expression de la malformation influence trés largement le sexe-ratioavec atteinte du membre
supérieurassocié a la malformation thoracique a prédominance masculine et en faveur des filles pour les formes
mineures qui passent inapercues chez les sujets masculins.Nous rapportons une cause rare dumotif de
consultation d’hyperplasie controlatérale thoracique gauche ayant conduit au diagnostic du syndrome de Poland.
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1. Observation
Il s’agit d’un enfant de Sans, admis en consultation pour hypertrophie de I’hémicorps gauche L’examen
clinique retrouve une asymeétrie thoracique, pectorale et des membres supérieurs prédominant a gauche. Le bilan
radiologique notamment tomodensitométrique retrouve une agénésie totale du muscle grand pectoral droit
responsable d’une déformation et d’une asymétrie claviculaire. Le patient ne présente pas d’anomalie
parenchymateuse et est référé au service de chirurgie plastique pédiatrique pour la suite de sa prise en charge.

I11. Discussion

Le syndrome de Poland est un ensemble malformatifcongénitale rare décrit pour la premiére fois par un
étudiant en anatomie dénomméAlfred Poland en 1841.11 est desurvenu sporadique, seulement quelques cas
familiaux sont rapportés dans la littérature [6-7].D'étiologie toujours en cours discussion, ilsemble que I’origine
la plus probable serait vasculaire par défaut d’irrigation de I’artére sous claviére lors du développement feetale
autours de la 42 semaine. Ces anomalies vasculaires seraient ainsi incriminées dans la survenue d’autres
syndromes tels que le Mobius, Klippel-Feil et Adams-Oliver [7].

Il existe multiples variantes cliniques, de I’absence du pectorales minor, de I’absence totale des deux
muscles pectoraux, de I’hypoplasiecostale, scapulaire, musculaires, et quelques fois des manifestations rares a
type de dextrocardie [8], d’agénésie rénale, de pneumothorax homolatéraux [9], de luxation scapulaire,
d’anomalies biologiquesou hormonales (croissance) [7] et déficit neurologiques(nerf facial) [10].

Notre patient répondait aux critéres cliniques du syndrome de Poland, confirmé par I’imagerie
tomodensitométrique, qui est a ce jour reste le gold standard pour le diagnostic et permetl’évaluation des
anomalies associées musculaireset osseuses thoraciques[11,7]. Certainsauteurs préconisent la réalisation d’une
Imagerie par Résonance Magnétique pour un bilan exhaustif des atteintes musculaires [11]. Chez la femme
apres 30 ans, la réalisation d’'une mammographique est quasi systématique a cause de I’associationpossible entre
ce syndrome et un néoplasie mammaire [12]. Peu d’étude dans la littérature indique 1’intérét de 1’échographie en
dehors du bilan d’extension abdominale. La radiographie conventionnelle peut étre utile pour 1’évaluation des
anomalies osseuses thoraciques et des membres.

Nousavons noté pour ce rapport de cas un raccourcissement et une amyotrophie du membre supérieur
homolatéral,comme chez 12% des patients atteints par ce syndrome.Dans la littérature la découverte de ce
syndrome est souvent fortuite, il est aussifaitmention d’une hypotrophie homolatérale et non d’une hypertrophie
controlatérale comme le cas de notre observation. Cependant il est difficile avant 1’adolescence d’exclure
complétement I’ensemble des autres malformations [6], car ¢’est durant cette période que l'altération de I'image
corporelle notamment chez les jeunes filles apparait avec la hantise et le risque d'agénésie mammaire.Plusieurs
classifications du syndrome de Polandsont proposées notamment la classification des anomalies thoraco-
mammaires (3 grades), ostéoarticulaires (3grades) et des anomalies du membre supérieur (al Qattan) [7].

L’objectif de la prise en charge essentiellement chirurgicale reconstructrice est purement
morphologique sans aucune prétention fonctionnellecar les troubles fonctionnelles sont mineures et toujours
bien compensés (diminution de la force musculaire) qui devra prendre en compte 1’4ge et le sexe des patients car
le développement anormal de la glande mammaire surtout chez la femme prédispose a un préjudice esthétique et
psychologique, dans ce cas pour une meilleureprise en charge chirurgicalil est obligatoire d’attendre la fin de la
puberté[7-12].

V. Conclusion
Le syndrome de Poland est une malformation congénitale, qui relie a divers degrés des malformations
thoraciques et des membres supérieurs homolatéraux. La clinique suspecte fortement le diagnostic. L'imagerie
notamment tomodensitométrique joue un rdle fondamental pour la confirmation du diagnostic et le bilan
malformatif a distance. Laprise en chargeessentiellement chirurgicale a but plutdt esthétique que fonctionnelle
doit tenir compte de I’4ge et du sexe des patients.
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Figure 1 : Images tomodensitométriques axiales (a, b) du thorax en fenétre médiastinale en faveur d’une
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avec absence des chefs a insertion sterno-costale.
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