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Introduction:

Le syndrome de Poland est une malformation congénitale rare qui se caractérise par des anomalies de la paroi
thoracique associée ou pas a des anomalies du membre supérieur homolatéral. L’imagerie, notamment le scanner,
permet de décrire ces anomalies, de chercher d’autres malformations associées et de guider la prise en charge
thérapeutique.

Observations:

Observation 1:

Fillette de 7 ans, suivie pour dépression de I’hémithorax gauche (Figure 1). Une TDM thoracique est réalisée,
objectivant une agénésie des faisceaux sterno-costaux du muscle grand pectoral gauche avec agénésie totale du petit
pectoral. Ceci, sans anomalies osseuses des cétes homolatérales (Figure 2).

Observation 2:
Gargon de 13 ans, suivi pour déformation de I’hémithorax droit, chez qui la TDM thoracique a mis en évidence une
agénésie totale des deux muscles pectoraux droits avec hypoplasie de 1’arc antérieur de la 3°™ cote homolatérale
(Figures 3 et 4).

Les anomalies décrites ci-dessus faisaient évoquer le syndrome de Poland. De ce fait, un bilan malformatif fait
d'échographie abdominale et de radiographies des mains est réalisé chez nos deux patients, n‘'objectivant aucune
malformation associée, notamment rénale ou des os des membres supérieurs.
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Figure 1 :- Aspect Clinique de la dépression de 1’hémichamp thoracique gauche.

Figure 3: Agénésie totale des muscles pectoraux droits avec hypoplasie de I’arc antérieur de 3™ cote en regard en
coupe axiale TDM.
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cote droite.

Discussion:-

Le syndrome de Poland est une malformation congénitale rare, regroupant des anomalies musculo-squelettiques de
la paroi thoracique et du membre supérieur homolatéral [1-2]. 1l a été décrit pour la premiére fois par Alfred Poland
en 1841 [3]. Il survient habituellement de fagon sporadique, seuls quelques cas familiaux ont été rapportés [1,3]. Son
incidence est estimée de 1 a 3 par 100.000 nouveau-nés avec une nette prédominance masculine [1,4]. Le cbte droit
étant le plus affecté dans 75% des cas rapportés [1]. Son étiopathogénie demeure inconnue. Plusieurs théories ont été
avancées. Mais, il semble que Il'interruption du flux sanguin feetal au cours de la sixiéme semaine de gestation
pourrait expliquer l'agénésie du muscle pectoralis major et les autres variantes du syndrome [3,5].

Dans sa forme compléte, ce syndrome associe une agénésie du pectoralis major a une symbrachydactylie de la main
homolatérale (malformation associant, a des degrés divers, hypoplasie des doigts et syndactylie). Plusieurs variantes
lui ont été décrites incluant lI'agénésie totale des deux muscles pectoraux ou isolée du muscle petit pectoral, agénésie
de la glande mammaire, hypoplasie des cotes, hypoplasie de lI'omoplate et de ses muscles, voire une dextrocardie
lorsque I’atteinte est a gauche, une agénésie rénale, du diaphragme ou encore des malformations intestinales [6].
L’atteinte du membre supérieur n’est rencontrée que dans 12% des syndromes de Poland décrits [7]. L’aspect d’une
petite main palmée avec absence de phalange intermédiaire des doigts centraux (deuxieme et troisiéme) est
caractéristique.

La TDM est I’examen de choix pour le diagnostic de ce syndrome. Elle permet d'évaluer I'nypoplasie musculaire, de
révéler toutes les anomalies décrites au cours de ce syndrome, mais aussi les anomalies osseuses associées de la cage
thoracique de facon plus précise que la radiographie thoracique [3,4]. Elle permet aussi de guider I’attitude
thérapeutique. La réalisation de 'IRM dans le but d’une meilleure analyse de I’atteinte musculaire est discutée [4].
L’échographie mammaire doit étre réalisée chez les filles en période pubertaire a la recherche d’une agénésie
associée de la glande mammaire.

Le traitement consiste a réaliser une reconstruction chirurgicale par transposition du muscle grand dorsal intacte
pour combler le vide di a I'absence du muscle grand pectoral chez des patients de sexe masculin vers l'age de 13-14
ans [3]. Chez les femmes, le développement anormal de la glande mammaire est a I'origine de préjudices esthétique
et psychologique, un traitement précoce par prothése est alors envisagé une fois le développement des seins est
achevé [3].

Conclusion:-

Le syndrome de Poland est une malformation congénitale rare, associant a des degrés divers, des malformations
thoraciques et des malformations du membre supérieur homolatéral. Le scanner permet de confirmer le diagnostic,
de dresser le bilan Iésionnel complet et de guider la stratégie thérapeutique appropriée, tenant compte du sexe, de
I'age et de la sévérité de l'atteinte.
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