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RESUME : Le syndrome de POLAND est
une agénésie ou d’hypoplasie du muscle
pectoral. C’est un syndrome rare, touche
surtout le  sujet sexe  masculin,
principalement le c6té droit. En cas
d’atteinte chez la jeune fille le préjudice est
surtout esthétique et la correction
chirurgicale peut étre faite par lambeau
musculaire ou par prothese sur mesure.

Mots clés : syndrome de Poland, agénésie,
muscle pectoral

Abstract: POLAND syndrome is an
agenesis or hypoplasia of the pectoral
muscle. It is a rare syndrome, mainly affects
the men,the right side is the common site.
For young girls, the aesthetic aspect very
important and surgical correction can be
made by muscle flap or by prosthesis to
repair it.
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Introduction : Le syndrome de POLAND
a été défini la premiére fois par ALFRED
POLAND en 1841 ; il s’agit d’une cause
d’agénésie ou d’hypoplasie, plus souvent
unilatérale, du chef sternocostal du muscle
pectoral [1]. Le sujet de sexe masculin est le
plus souvent concerné. Cette déformation
est trés souvent localisée sur 1’hémithorax
droit [1]. D’autres anomalies peuvent étre
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associées, il s’agit de [D’amastie ou
I’hypoplasie de la glande mammaire, d’un
syndactilisme ipsilalatéral avec
raccourcissement des phalanges,
d’anomalie du thorax osseux responsable
«d’hernie du poumon », d’anomalie de
position du cceur, d’hernie diaphragmatique
voire d’anomalie du rein [2].C’est un
syndrome tres rare, sporadique et
phénotypiquement  variable ;  Plusieurs
facteurs ont  été  décrits  dans
I’étiopathogénie  du  syndrome  de
POLAND, a savoir une anomalie de
perfusion de D’artére subclaviere ou de
’artére mammaire interne vers la 6™
semaine de gestation [3].

L’étude scannographique permet d’une part
de confirmer I’absence ou I’hypoplasie du
muscle pectoral, d’autre part de rechercher
I’association avec d’autre  anomalie
thoracigue ou abdominale [1]. Le traitement
dépend de la forme de présentation et du
sexe. Toutefois, c’est une malformation
congénitale cliniquement apparente a la
naissance dont le traitement peut étre differé
[4]. Nous rapportons un cas de syndrome de
POLAND chez un nourrisson.

Observation : La fillette K.B. &gée de 12
mois, jumelle J 2, avait été emmenée en
consultation  par sa  mére  pour
dysmorphisme thoracique. Dans I’histoire
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elle serait née prématuré a 7 mois d’une
grossesse gémellaire et présenterait cette
anomalie depuis la naissance. L’histoire de
la grossesse n’a pas retrouvé de notion
d’avortement, d’exposition aux substances
tératogenes au premier trimestre, de
tabagisme maternel. Aucun antécédent de
dysmorphisme n’a été retrouvé dans la
famille a I’interrogatoire.

L’examen clinique réalisé¢ avait permis de
retrouver une asymétrie de 1’hémithorax
droit avec abaissement du mamelon
comparativement au cO6té controlatéral
(Figure 1). Par ailleurs aucune autre
anomalie n’a été retrouvée.

La tomodensitométrie thoracique a permis
de mettre en évidence une agénésie du
muscle pectoral avec hypoplasie de la
glande mammaire sans autre anomalie
thoracique (figure 2).

Une correction chirurgicale de 1’asymétrie
de la paroi thoracique est envisageable a
partir de 18 ans (I’age de la majorité) selon
le désire esthétique de la patiente. Cette
chirurgie peut consister & une correction par
lambeau musculaire ou par prothése sur
mesure.

DISCUSSION : le syndrome de POLAND
est une  malformation  congénitale
cliniquement apparente a la naissance, c’est
une cause d’agénésie ou d’hypoplasie du
chef sternocostal du muscle pectoral. Il
s’agit treés souvent de forme sporadique et le
sujet de sexe masculin est le plus souvent
touché avec un sex ratio 3H/1F, mais le
caractere sporadique tend a diversifier le
sexe [5]. Cependant il existe des formes
familiales. Dans les cas sporadiques de
syndrome de POLAND, il existe une
prédominance masculine, le c6té droit est
également touché deux fois plus souvent
chez les hommes, alors que chez les
femmes, le nombre de lésions gauche et
droite est presque égal [6]. Dans les cas
familiaux, 1’incidence du syndrome de
POLAND chez les hommes et les femmes
est approximativement la méme et il n’y a
pas de prédominance du c6té droit [6].
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L’hypotheése d’une baisse du débit dans
I’artére sous claviére ou dans 1 artére
thoracique interne, responsable  des
anomalies musculaire, ostéochondrale ou
cutanéo-musculaire, a tres souvent été
retenue [3,7], l’avortement, 1’exposition
aux produits tératogénes, le tabagisme
maternel, 1’age du pere sont également des
facteurs identifiés dans la littérature[1,6,7].

L’absence du chef sternocostal du muscle
grand pectoral est un denominateur
commun a tous les patients atteints du
syndrome de POLAND [1, 6,7]. D’autres
anomalies peuvent étre associees. Les
anomalies cutanéo-glandulaires a type
d’hypoplasie glandulaire, amastie, absence
du mamelon sont trés fréquemment
retrouvées chez la femme[1,6] ; les formes
associant des anomalies de la main ou du
membre supérieur ispilatéral constituent les
formes retrouveées dans la moitié des cas [1,
2,7]. Certains auteurs décrivent des formes
associant des anomalies de position du
cceur, ’anomalie de la cage thoracique
entrainant une « hernie du poumon », une
anomalie rénale [2,8]. La présentation
clinique peut associer des lésions séveéres du
thorax et des mains rendant le diagnostic
difficile [6,9].

La tomodensitométrie permet dans la
majorité des cas de retrouver 1’anomalie
musculaire du thorax et permet également
de rechercher les anomalies associées, une
radiographie du membre homolatérale peut
étre également demandée, dans notre série
la radiographie n’a pas été réalisée devant
I’absence d’anomalie du membre a
I’examen clinique, par ailleurs 1’étude
scannographique n’a pas retrouvé une
atteinte vasculaire comme dans la série de
LEBGO.

Le traitement est fonction de la
présentation, de la séveérité du syndrome et
du sexe; la découverte d’une anomalie
intégrant le syndrome de POLAND peut
amener a différer la prise en charge
ultérieurement [4,10]. Chez la femme, le
traitement des anomalies du muscle
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pectoral et de la glande mammaire a pour
objectif d’améliorer la symétrie de la paroi
thoracique et de corriger 1’hypoplasie
mammaire [4,6]. Cette une chirurgie peut se
faire par lambeau musculaire ou par
prothese sur mesure.

CONCLUSION :

Le syndrome de POLAND est une
malformation congénitale rare et sa
présentation clinique est variable d’un
groupe a un autre. L’imagerie permet
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d’identifier la Iésion principale intéressant
le chef sternocostal du muscle grand
pectoral ainsi que les lésions associées. Le
traitement est fonction de la présentation
clinique, du sexe et surtout de la seveérité du
tableau clinique.
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Figure 1 : accentuation du sillon delto- Figure 2: TDM _thoracique, agé_nésie du _muscle
pectoral droit grand pectorale droit avec déformation thoracique.
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