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RESUME

Le syndrome de Poland (SP) est une anomalie congénitale musculosquelettique rare avec un large spectre
clinique. Le diagnostic est clinique et facile quand le tableau est typique associant des anomalies thora-
ciques et des anomalies du membre supérieur homolatéral.

Nous rapportons le cas d'un nouveau-né agé de 15 jours, ramené par sa mére pour une respiration anor-
male. Lexamen a trouvé une dépression thoracique droite sans détresse respiratoire. Lexamen du membre
supérieur droit était normal. La radiographie thoracique a montré une agénésie de la 4iéme,5iemeet 6iéme
cotes droites. L'échographie thoracique a confirmé I'nypoplasie du faisceau sternocostal du muscle pecto-
ral. Les différentes explorations ont éliminé les autres anomalies pouvant étre associées dans le cadre du
syndrome de Poland. Apres un recul de 15 mois, le patient garde une légére dépression thoracique sans
retentissement respiratoire ni fonctionnel.

Mots-clés : Syndrome de Poland, pectoralis major, nouveau-né, agénésie costale

ABSTRACT

Poland's syndrome (PS) is a rare musculoskeletal congenital anomaly with a wide spectrum of presenta-
tions. The diagnosis is clinical and easy when the picture is typical associating thoracic and homolateral
upper limb abnormalities. We report the case of a newborn-aged 15 days, brought back by his mother for
abnormal breathing. The physical exam found a right chest depression without respiratory distress. The
examination of the right upper limb was normal. Chest X-ray showed agenesis of the 4th, 5th, and 6th
right ribs. Thoracic ultrasound confirmed hypoplasia of the sternocostal beam of the pectoral muscle. The
different explorations eliminated the other abnormalities that could be associated with Poland syndrome.
After 15 months, the patient maintains a slight chest depression with no respiratory or functional impact.
Keywords : Poland's syndrome, pectoralis major, newborn, costal agenesis

INTRODUCTION

Le syndrome de Poland (SP) est une malformation
rare associant a des degrés divers des anomalies tho-
raciques et des anomalies du memibre supérieur ho-

en cas d'une atteinte isolée du muscle pectoral sans
atteite du membre supérieur homolatéral. Nous rap-
portons le premier cas de SP a révélation néonatale
en Tunisie, associant une atteinte musculaire et osté-

molatéral. Il s'agit essentiellement d'une absence ou
une hypoplasie unilatérale du muscle grand pectoral,
intéressant le plus souvent sa portion sterno-costale.
D'autres anomalies thoraciques peuvent sassocier,
musculaires, ostéocartilagineuses et cutanéoglan-
dulaires. Les malformations du membre supérieur
sont homolatérales aux anomalies thoraciques et at-
teignent essentiellement la main. Le plus souvent il
s'agit d'une symbrachydactylie. Lincidence varie entre
une sur 30000 et une sur 80000 de naissances vi-
vantes, avec une prédominance masculine et un
sex-ratio a un ratio de 3/1 (1) . Le diagnostic clinique
a la période néonatale n'est pas toujours aisé, surtout

ocartilagineuse thoracique.

OBSERVATION

Il s'agit d'un nouveau-né de sexe masculin, issu d'un
mariage non consanguin sans antécédents familiaux
notables. La grossesse était bien suivie, sans dysgra-
vidie ni prise médicamenteuse au cours de la gesta-
tion. Léchographie morphologique na pas montré
aucune anomalie. La mére était immunisée contre la
toxoplasmose et la rubéole. Laccouchement était par
voie basse avec bonne adaptation a la vie extra uté-
rine. Le nouveau-né était eutrophique, na pas pré-
senté de détresse respiratoire néonatale. La maman
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a constaté, depuis sa sortie de la maternité, une géne
respiratoire permanente avec déformation thoracique
I'amenant a consulter a j15 de vie. A lexamen phy-
sique, le nouveau-né était apyrétique, éveillé avec une
bonne réactivité. Linspection du thorax a montré une
asymétrie droite avec déformation visible des cétes
droites et une dépression de la paroi thoracique droite
a chaque inspiration (Figure 1).

Figure1: Dépression de la paroi thoracique du cété at-
teint avec une aggravation alinspiration

La fréquence respiratoire était a 50 cycles par minutes,
la SpO2 était a 96% a l'air ambiant. L'auscultation
cardiaque et pulmonaire était normale. La fréquence
cardiague était a 120 battements par minutes. Les ar-
ticulations du membre supérieur homolatéral étaient
libres, sans anomalies a la mobilisation active ou pas-
sive. L'aspect des deux mains était normal, notamment
pas de symbrachydactylie. Lexamen était par ailleurs
normal. On na pas noté une dysmorphie faciale, ni
anomalie squelettique ou autre malformation visible.
La radiographie du thorax a montré une agénésie de la
quatrieme, cinquiéme et sixieme cote avec rétrécisse-
ment du deuxiéme espace intercostal droit et restric-
tion du champ pulmonaire droit (Figure 2).

Figure 2 : Radiographie du thorax de face : agénésie
de la 4iéme,bieme et 6iéme cdtes droitesatteint avec
une aggravation a linspiration
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Le muscle pectoral droit était hypoplasique a
I'échographie de la paroi thoracique. Devant ce
tableau associant une agénésie du muscle pecto-
ral droit et une agénésie costale, le syndrome de
Poland a été porté. Léchocardiographie 2D avec
I'étude Doppler couleur était normale. Un bilan bio-
logique et radiologique qui a été fait a la recherche
d'autres malformations n'a pas objectivé d'autres
anomalies associées. L'échographie abdominale,
transfontanellaire ainsi que le bilan hépatique et
rénal étaient normaux. Une prise en charge multi-
disciplinaire (pédiatre, pneumo pédiatre, chirurgien
pédiatre, psychiatre) et un suivi régulier ont été pré-
conisés. Actuellement, le patient a 15 mois, suivi a
la consultation chaque 6 mois. Il présente toujours
la méme asymétrie thoracique sans retentissement
respiratoire ni fonctionnel.

DISCUSSION

La premiére description clinique et anatomique com-
plete a été réalisée par Alfred Poland en 1841(2).
Alfred Poland, étudiant en anatomie au Guy's Hos-
pital, disséqua le cadavre d'un forcat de 27 ans,
condamné a mort, qui présentait une dépression
thoracique gauche, une main gauche palmée et
plus petite que la droite. Le syndrome de Poland est
une malformation rare et représente 14 % des apla-
sies mammaires. (3).La principale anomalie dans ce
syndrome est I'hypoplasie du muscle pectoral. Dans
la majorité des cas, cette hypoplasie affecte de fa-
con sélective la partie sternocostale du muscle pec-
toral (chef moyen et inférieur du muscle pectoralis
major) avec une asymétrie conséquente de la poi-
trine. Dans certains cas, des muscles homolatéraux
supplémentaires du thorax, I'épaule et le membre
supérieur peuvent étre hypoplasiques. Les os de la
cage thoracique peuvent également étre affectés.
Les cbtes peuvent étre raccourcies, manquantes,
surnuméraires ou soudées et malformées associées
ou non a une atteinte vertébrale conduisant po-
tentiellement a des déformations thoraciques plus
sévéres et détresse respiratoire Lexpression de la
malformation influence trés largement le sex-ratio.
Dans les formes avec atteinte du membre supé-
rieur associée a la malformation thoracique, il existe
une trés nette prédominance masculine, avec un
rapport de 3 pour 1. Dans les formes mineures, le
sex-ratio est tres en faveur des filles car ces formes
passent pratiquement inapercues chez les garcons.
La plupart des publications atteste d'un dévelop-
pement préférentiel des Iésions du coté droit, avec
un rapport de 3 pour 1 (4). A ce jour, |'étiologie du
syndrome de Poland n'est pas encore élucidée. De
nombreux facteurs ont été invoqués al'origine de ce
syndrome. En 1986 une hypothése pathogénique
commune pour les syndromes de Poland et Moe-
bius a été proposée : il s'agit d'une interruption pré-
coce des artéres subclaviéres et/ou leurs branches
vers la 6e semaine de développement. C'est |'in-
terruption de l'artére subclaviére avant l'origine de
I'artere thoracique médiale mais apres l'origine de
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l'artere vertébrale qui serait responsable du syn-
drome de Poland. Plusieurs facteurs, notamment
mécaniques, environnementaux et embryologiques
peuvent causer une interruption ou une réduction
dans le flux sanguin vers l'artére sous-claviere et
ses branches. Les facteurs intrinseques comme un
thrombus ou une embolie, les brides amniotiques
peuvent causer des perturbations vasculaires. Les
événements extrinseques ont été aussi incriminés,
comme la premiére cdte cervicale qui vient forcer
la disposition en U de l'artéere sous-claviere dans
une configuration défectueuse, la rendant hypo-
plastique. D'autres facteurs pouvant étre aussi im-
pliqués comme le tabagisme et I'abus de cocaine
au cours de la grossesse. D'autres facteurs extrin-
séques notamment génétiques peuvent interférer
avec la migration musculaire importante du muscle
pectoral et la séparation des doigts, les deux éve-
nements se produisent entre 6 et 8 semaines de
gestation (5). Le diagnostic de SP est clinique. Clas-
siguement, il s'agit d'un nouveau-né qui présente
une hypoplasie asymétrique des muscles pectoraux
et anomalies de la cage thoracique associés a des
anomalies du membre supérier homolatéral. Dans
notre cas, le diagnostic n'était pas aussi aisé devant
I'absence d'anomalies du membre supérieur droit.
Une agénésie ou hypoplasie bilatérale est rarement
décrite (6). A un age plus avancé, le diagnostic de
SP est porté devant une hypoplasie du muscle pec-
toral plus visible qu'a la période néonatale. A I'ins-
pection, on recherche une dépression infraclavicu-
laire, traduisant l'absence des chefs sternocostaux
du pectoralis major. On peut parfois voir et palper
le bord inférieur du faisceau sternoclaviculaire du
pectoralis major, surtout s'il est hypertrophique.
On note également l'absence de pilier axillaire an-
térieur (particulierement visible quand le patient
réalise une adduction du bras contre résistance).
La modification du pli axillaire est un signe patho-
gnomonique de l'absence de pilier antérieur. Il faut
également rechercher une absence ou hypoplasie
d'autres muscles de la poitrine : petite muscle pec-
toral, grand muscle dorsal, muscle deltoide.

Les anomalies de la cage thoracique sont fréquem-
ment retrouvées : une agénésie ou hypoplasie d'un
ou de plusieurs segments costaux, pectus carina-
tum, excavatum, hypoplasie claviculaire, hernie pul-
monaire. Notre patientillustre l'aspect typique d'une
association des deux atteintes musculaire et osté-
ocartilagineuse. Des anomalies de la région mam-
maire a savoir une agénésie ou hypoplasie du sein,
de l'aréole et du mamelon sont également décrites.
Les anomalies de l'enveloppe cutanée (absence de
pilosité, peau fine) doivent étre aussi recherchées. ||
est impératif de rechercher de fagon systématique
des anomalies de la main et du membre supérieur
homolatéral devant toute suspicion de syndrome de
Poland. La symbrachydactylie est I'anomalie la plus
rapportée au niveau de I'extrémité homolatérale (7).
De nombreuses lésions associées au syndrome de
Poland ont été décrites de fagon sporadique dans
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la littérature : anomalies hématologiques (throm-
bocytopénie, leucémie aigué), anomalies rénales
(agénésie rénale..), anomalies oculaires (strabisme,
épicanthus), anomalies génitales (cryptorchidie,
hypospadias), anomalies osseuses (scoliose, pieds
bots, malformation, maxillomandibulaire...), anoma-
lies cardiopulmonaires (dextrocardie..), anomalies
vasculaires. Ces lésions peuvent étre associées a
d'autres syndromes malformatifs (Sprengel, Klip-
pel-Feil, Moebius, Adams-Olivier) L'échographie est
l'examen a demander en premiere intention devant
un tableau clinique évocateur de SP. Une descrip-
tion précise des anomalies morphologiques des
tissus et de la paroi thoracique, non toujours facile
a identifier lors de l'évaluation clinique, est d'une
importance capitale permettant de planifier la prise
en charge thérapeutique. L'échographie doit étre
effectuée idéalement par des radiologues ayant
une expertise en pathologie musculo-squelettique
afin de confirmer a la fois I'nypoplasie du muscle
pectoral, de caractériser les éventuelles anomalies
glandulaires, de dépister des anomalies cardiaques
et rénales et enfin d'examiner les extrémités supé-
rieures. Une cartographie des muscles de la main
pourrait indiquer la chirurgie et la rééducation sur-
tout chez les jeunes enfants, chez qui I'lRM n'est pas
toujours facile a faire (8). Dans les formes sévéres,
avec atteinte osseuse thoracique importante, une
IRM ou un scanner thoracique peuvent étre indi-
qués afin de mieux caractériser les lésions avant de
procéder a la chirurgie. Les diagnostics différentiels
les plus courants chez l'enfant incluent I'asymétrie
thoracique dans le cadre d'une scoliose thoracique
et/ou anomalie des structures osseuses (sternum,
cotes, vertébres), congénitale isolée. L'asymétrie
thoracique pourrait également se voir dans les ano-
malies diaphragmatiques congénitales.

Le dépistage anténatal est limité par les difficultés
d'appréciation de I'hypoplasie musculaire moyen-
nant l'échographie obstétricale. Seulement les
formes associant les anomalies osseuses ou ano-
malies des extrémités peuvent étre identifiées a
I'échographie morphologique. Les anomalies dé-
tectées doivent étre confirmées a l'examen apres
la naissance (9).Les génes impliqués dans le SP ne
sont pas encore identifiés. La plupart des cas rap-
portés sont sporadiques. Des cas familiaux sont ra-
rement décrits dans la littérature avec un taux allant
de 4,2 % a 8,4%. Ces cas familiaux ne présentent
pas toujours une hypoplasie du muscle pectoral,
I'anomalie principale du SP, mais plutét des anoma-
lies thoraciques osseuses et / ou atteinte des extré-
mités (6). En présence de cas sporadique le risque
de récurrence est faible. Pour les cas familiaux, le
risque de récidive est plus élevé que celui de la po-
pulation générale. Il est donc fondamental d'évaluer
cliniqguement les parents des enfants touchés a la
recherche de forme légeére, sous-diagnostiquée qui
pourrait transformer un cas apparemment spora-
digue en un cas familial et augmenter ainsi le risque
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de récurrence. Le conseil génétique est essentiel
dans tous les cas de SP (10). La plupart des ano-
malies observées dans le SP sont du type simple
avec un léger retentissement fonctionnel. En de-
hors d'un retentissement respiratoire important, les
malformations thoraciques ne nécessitent pas une
chirurgie reconstructrice a un age précoce. La capa-
cité vitale du poumon peut étre faible de 48% selon
la gravité de la maladie et peut augmenter jusqu'a
68 % aprés correction chirurgicale. Chandran et al
ont rapporté le cas d'un nouveau-né diagnostiqué
de SP avec une hernie pulmonaire importante qui
a régressé spontanément progressivement stable
sans aucune intervention aprés un recul de ans (11).
En général, une intervention chirurgicale peut étre
nécessaire chez l'enfant devant une dépression uni-
latérale de la paroi thoracique avec possibilité pro-
gression avec l'age, une protection insuffisante des
poumons et du cceur par la cage thoracique, un
mouvement paradoxal de la paroi thoracique. Chez
la petite fille, il faut surveiller la croissance mammaire,
Anderl a montré l'intérét de réaliser une correction
chirurgicale précoce chez l'enfant, des que les défor-
mations thoraciques sont visibles, ce qui permettrait
de les limiter. En effet, celles-ci s'aggravent avec le
temps en l'absence de traitement (12).

CONCLUSION

Le SP est une malformation congénitale relativement
rare. Il doit étre évoqué dés la période néonatale
devant un tableau clinique associant a des degrés
divers, malformations thoraciques et malforma-
tions du membre supérieur homolatéral. Son éthio-
pathogénie n'est pas encore complétement éluci-
dée. Des facteurs génétiques seraient incriminés
dans linterruption de l'artére subclaviere Partielle
ou complete, l'absence du muscle pectoral ma-
jeur est obligatoire pour faire le diagnostic. Depuis
qu'il a été diagnostiqué il y a prés de deux siecles,
d'autres associations ont été décrites, enrichissant
le spectre clinique de cette pathologie. Le diagnos-
tic est essentiellement clinique. Limagerie peut étre
indiquée pour affiner les la prise en charge théra-
peutique. La chirurgie est rarement indiquée au
jeune age, sauf en cas d'atteinte pulmonaire grave
secondaire a une malformation thoracique sévere.
Nous recommandons d'établir un registre de don-
nées de SP avec collecte systématique de données
phénotypiques sur les patients touchés. Le registre
servira a améliorer les connaissances, la recherche
et la collaboration clinique, améliorant ainsi la quali-
té de vie des patients atteint.
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