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: TDM thoraco-abdominale du cas n°7 coupe frontale.
TDM thoraco-abdominale du cas n°8.
Images peropératoires ceelioscopiques d’une HRCX de I'un de nos
patients au sein du bloc opératoire de Chirurgie Pédiatrique du CHU
Hassan Il de Fes. (Cas N°8). Fleche blanche : Défect rétro sternal. Fleche

noire : Aspect aprés fermeture.
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Figure 26

Figure 27 :
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Figure 30 :

Figure 31

Figure 32 :

Figure 33 :

Figure 34 :

Figure 35:

Figure 36

: Images peropératoires montrant une HRCX chez un de nos malades au

sein du bloc opératoire de Chirurgie Pédiatrique du CHU Hassan Il de
Fés. (Cas N° 7) A : organe hernié : foie ; B : orifice herniaire ; C : réfection
du défect diaphragmatique.
Cliché thoracique de face du cas N°8 réalisé en 2013.
TDM thoracique du cas N°8 réalisé en 2013 (fleches blanches : montre
I’existence de foyer d’atélectasie, fleches noires : foyer de DDB).
Cliché thoracique de face du cas N°8 réalisé en 2017.
Cliché thoracique de face du cas N°1 réalisé 1 an aprés I’opération.
Echographie anténatale A: Grand épanchement péricardique
comprimant les poumons (fleches blanches) contre la paroi thoracique
postérieure. B : hernie hépatique (astérisque) dans la poitrine a travers
un défaut antérieur dans le diaphragme. [49]
Echographie transversale de la poitrine foetale montre que le foie hernie
dans une cavité péricardique remplie de liquide avec compression des
poumons postérieurement. E : épanchement péricardique; H, cceur; L,
poumon; Li, foie. [50]
Echographie longitudinale du feetus livré a l'aide d'une sonde linéaire a
haute fréquence montre la hernie du foie dans le sac péricardique
rempli de liquide antérieurement. Le poumon comprimé est vu en
arriere. E, épanchement péricardique; H, cceur; L, poumon; Li, foie. [50]
IRM obtenue chez un feetus a 20 semaines, montre le diaphragme
comme une bande noire (fléeches) inséparable du foie et de la rate. [51]
Une grande hernie diaphragmatique droite avec un déplacement du
médiastin vers le c6té gauche. [55]
Hernie de Morgagni chez un enfant de 2 ans. La radiographie
thoracique de profil montre la hernie d'une boucle intestinale (fleches)

dans un emplacement classique par un défect antéro-médial. [51]
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Figure 37 : Radiographie thoracique de profil montre la présence d'une boucle

Figure 38

Figure 39

Figure 40 :

Figure 41 :

Figure 42 :

Figure 43 :

Figure 44

Figure 45 :

Figure 46 :

Figure 47 :

Figure 48 :

intestinale dans le médiastin antérieur, ce qui souléve la suspicion d'une

hernie de Morgagni-Larrey. [62]

: Vue sagittale, échographie abdominale, détection du défect dans le

diaphragme a la fleche centrale, et continuité du foie intra-abdominal a
droite avec le segment hépatique intrathoracique sur la gauche. [54]
Lavement baryté montrant une hernie antérieure du colon dans le
thorax. [37]

Lavement baryté montrant une hernie du colon transverse dans le
thorax fléches noires. [65]

Lavement baryté du cas N°1.

TDM d'un enfant de 9 mois montrant une hernie bilatérale de Morgagni
avec une pneumopathie a répétition. [44]

TDM axiale avec injection de produit de contraste démontre une grande
déchirure dans I'hémidiaphragme gauche et une hernie des graisses et
de la rate dans le défect diaphragmatique. [61]

TDM thoracique. Un défect est présent dans le diaphragme a droite
derriére le sternum (fléche). Par le défect, le tissu adipeux radio-opaque
fait saillie dans la cavité pleurale (téte de fleche). [66]

Imagerie par résonance magnétique montrant le contenu du sac rétro

sternal (fleches blanches). [65]
a. Défect supérolatéral a la jonction gastro-cesophagienne (fleches
noire). La rate est vue en dessous (fleche jaune). b. Défect partiellement
fermé avec une suture en polypropyléne. c. Un maillage «sandwich»
suturé sur le défect. [38]

Photographie péropératoire montrant la hernie bilatérale de Morgagni
chez un enfant de 9 ans. [44]

L’installation du patient lors de la ccelioscopie. [70]
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Figure 49 :

Figure 50 :

Figure 51 :

Figure 52

Figure 53 :
Figure 54 :

Figure 55:

Emplacement des trocarts. [70]

Un point est positionné de maniére a suspendre le diaphragme sur la

paroi abdominale afin de réduire la tension sur les 2 bords musculaires
lors de la fermeture du défect. [69]
Résultat final aprés fermeture du défect diaphragmatique. [69]
. Illustration schématique de la technique de fermeture du défect
diaphragmatique. A : une suture est introduite a travers la paroi
abdominale antérieure et passe a travers le bord postérieur du défect de
la hernie (non représenté sur la figure). La suture est ensuite transmise
par la paroi abdominale antérieure. B : montre la fermeture du défect
aprées que les nceuds soit attachés au tissu sous-cutané. [71]

Hernie de Morgagni et son contenu. [71]

Fermeture complete du défect diaphragmatique. [71]

L'aiguille péridurale traverse le défect aprés avoir poussé l'incision sur
la paroi abdominale antérieure latéralement. Une pince atraumatique a

tiré une extrémité de l'aiguille pour manceuvrer la suture de soie a

travers l'incision et dans I'abdomen. [72]

Figure 56 : L'aiguille péridurale a traversé l'incision en poussant l'incision sur la

Figure 57:

Figure 58

Figure 59

paroi abdominale antérieure au niveau médian. La suture de soie a
ensuite été passée a l'intérieur de la boucle, et l'aiguille péridurale a été
retirée par l'incision en portant la suture de soie avec elle. [72]
Une aiguille péridurale avec une suture de soie 2.0 insérée pour former
une boucle. [72]

Diagramme linéaire montrant les étapes de la réparation par
laparoscopie de la hernie de Morgagni. [73]
: Photographie clinique post-opératoire d’un patient présentant des
cicatrices d'incisions de l'insertion portuaire et l'insertion de sutures

transfassiques. [73]
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Figure 60 : Vue laparoscopique d’une aiguille de Reverdin qui traverse la paroi
abdominale antérieure et le bord postérieur du défect diaphragmatique.
[74]

Figure 61 : Vue laparoscopique des sutures avant d’étre attachées. [74]

Figure 62 : Vue laparoscopique de la hernie bilatérale de Morgagni-Larrey (R a
droite et L a gauche). Les sutures U non résorbables tressées
interrompues ont été utilisées pour réparer le défect bilatéral. [62]

Figure 63 : Vue opératoire du défect (A), Points de suture incluant palliation du sac
(B), et les berges diaphragmatiques (C), Aspect final aprés nouage des
sutures (D). [60]

Figure 64 : Vue laparoscopique du défect diaphragmatique antérieur apres la
réduction du célon hernié. [75]

Figure 65 : Mécanisme de fonctionnement de I’Endostitch. Une aiguille droite est
maintenue dans la machoire gauche de l'appareil (panneau A). La
machoire se ferme ensuite (panneau B) en prenant un morceau de tissu
a suturer. Un levier sur la poignée de l'appareil (non représenté) est
ensuite utilisé pour libérer l'aiguille de la machoire gauche et la fixer a
droite. Les machoires sont alors ouvertes et la suture est tirée a travers
le tissu (panneau C). [75]

Figure 66 : Vue laparoscopique aprées fermeture du défect diaphragmatique. [75]

Figure 67 : Photographie du site opératoire 2 semaines apres la chirurgie. [75]

Figure 68 : Une seule incision ombilicale avec une caméra de 5 mm et deux port de
travail de 3 mm. [76]

Figure 69 : Vue laparoscopique de la hernie de Morgagni. [76]

Figure 70 : Suture de la hernie de Morgagni. [76]

M.TAZI RIFFI Mahmoud 11



Les hernies rétro-costo-xiphoidienne de Larrey Morgagni Thése N° :007/18

Figure 71 : Dispositifs requis pour la technique du port trans-ombilical. 1. Un
anneau flexible qui est introduit dans I'abdomen. 2. Un anneau rigide
plus large placé a l'extérieur de l'abdomen. 3. Une paire de gants
chirurgicaux. [76]

Figure 72 : Vue péropératoire. A. Une vision guidée par le laparoscope, une aiguille
d'injection de calibre 18 avec un fil non résorbable a l'intérieur du
barillet de l'aiguille a été placée a travers la paroi abdominale dans la
cavité péritonéale. B. L'aiguille passe a travers le bord postérieur de la

hernie. [77]
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INTRODUCTION
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La hernie rétro-costo-xiphoidienne (HRCX) dite fente de Larry ou également
hernie antérieure ou hernie de Morgagni est la plus rare et la plus bénigne des

hernies diaphragmatiques congénitales de I’enfant. [1]

Giovanni Morgagni, professeur d’anatomie a Padova, a publié un écrit sur la
HDC dans lequel il décrit plusieurs types, dont la forme antérieure qui porte
aujourd’hui son nom en 1769. Morgagni a noté cette constatation a travers

I’autopsie d’un chasseur de pierre italien. [2, 3, 4]

Elle résulte d’une malformation de I'une ou des deux coupbles
diaphragmatiques. Conséquemment, cette ouverture permet, durant la vie fcetale,

une migration céphalique des visceres abdominaux vers la cavité thoracique. [4]

Les hernies de Morgagni peuvent étre associé a des anomalies

chromosomiques ou avec d'autres anomalies congénitales. [5]

Bien que les hernies de Morgagni soient généralement asymptomatiques et
fréeiguemment trouvées de facon fortuite, elles peuvent rarement étre
symptomatiques en raison d'une obstruction intestinale ou d'une détresse

respiratoire. [5]

Le traitement est chirurgical, la voie d’abord de choix est abdominale, I’abord
laparoscopique constitue une nouvelle alternative qui est simple, facile a réaliser et
peu invasive. L’indication chirurgicale se fera si la hernie est volumineuse et

présente des symptémes. [6]
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La HRCX est une affection rare dont la fréquence est estimée entre 3 a 4 % des
HDC. Le pronostic des HRCX est favorable. La morbidité et la mortalité sont liées aux

malformations associées [1]

Notre travail est basé sur I'étude rétrospective des dossiers de 9 cas de HRCX
colligés entre janvier 2004 et Décembre 2015 au service de Chirurgie Pédiatrique du

CHU Hassan Il de Fes.

L'objectif de notre travail consiste a :
- Etudier les aspects épidémiologiques, cliniques, diagnostiques, thérapeutiques
et pronostiques de notre série.

- Evaluer le devenir des patients opérés pour une HRCX.
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GENERALITES
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1. Historigue :

Dans sa Monographie de 1769, Morgagni a discuté de divers types de HD, y
compris la hernie antérieure qui porte son nom. Cooper a décrit la symptomatologie,
la pathologie et la classification de HD en 1827. En 1834, Laennec a suggéré que le
diagnostic de HD pouvait facilement étre fait par I’auscultation du thorax et qu'une
laparotomie pourrait étre utilisée pour retirer l'intestin du thorax. Bowditch a
présenté la premiere série de patients avec HD en 1847 devant la Boston Society for
Médical Observation et a souligné les critéres cliniques pour le diagnostic. [2]

Broman a étudié le développement du diaphragme et a souligné que la non-
fermeture du canal pleuro-péritonéal entrainerait un défaut diaphragmatique dorso-
latéral, a travers lequel l'intestin passerait dans la cavité thoracique. [2]

En 1769, Morgagni a décrit pour la premiere fois le rare défect
diaphragmatique rétro-sternal antérieur qui porte son nom. Il a noté cette
constatation a travers l'autopsie d'un chasseur de pierre italien qui est mort d'un
colon gangréné par une ouverture sous la jonction stérno-costale. Le chirurgien de
Napoléon, Larrey, a décrit une approche chirurgicale du sac péricardique a travers
un défect diaphragmatique rétro-sternal antérieur, cette zone a également été
appelée l'espace de Larrey. [3]

Ces dernieres années, plusieurs nouvelles méthodes thérapeutiques ont été

utilisées dans le traitement de la HDC. [2]
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2. Rappel :

A.Rappel anatomique :

a. Description, situation et rapports :

Le diaphragme est une cloison musculo-aponévrotique qui est inséré sur le

bord inférieur du thorax, le séparant ainsi de I’labdomen.

Ce nom vient du grec : « dia », a travers et « phragma », cloison [7].

Figure 1 : Vue supérieure du diaphragme. [8]

1. Triangle sterno-costal 7. Partie sternale du diaphragme

2. Tendon central 8. Partie costale du diaphragme

3. (Esophage 9. Veine hépatique

4. Aorte 10. Veine cave inférieure

5. Partie lombaire du diaphragme 11. Corps de la 9éme vertebre thoracique
6. Sternum 12. Cordon spinal
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I est formé d’'un ensemble de faisceaux musculaires périphérique a
disposition radiaire qui convergent vers une formation aponévrotique centrale
appeler centre phrénique. [9]

Il peut étre considéré comme formé par un ensemble de muscles digastriques
dont le ventre musculaire forme la partie périphérique ou charnue s’insérant en
deux points opposés du pourtour de l'orifice inférieur du thorax tandis que leurs
tendons intermédiaires s’entrecroisent vers la partie centrale du muscle constituant
le centre phrénique. [9]

Le centre phrénique est une lame tendineuse allongée transversalement
échancrée en arriére et occupant la partie centrale du diaphragme, son contour
irrégulier lui donne I'aspect d’une feuille de trefle dont les trois folioles se
distinguent en antérieure, droite et gauche. [9]

La partie périphérique du diaphragme est constituée par une série de
faisceaux charnus s’insérant sur la colonne lombaire, les cotes, les cartilages
costaux et le sternum. En effet les fibres périphériques charnues s’insérent sur tout
le pourtour de I'ouverture caudale du thorax. On distingue donc trois parties :
Lombaire, costale et sternale. [10, 11]

En effet, en arriere, les insertions se font : [12]

- Par les piliers droits et gauches, sur les 2emes et 3émes vertébres lombaires a
droite, sur la 2eme a gauche, ainsi que sur les disques attenants a ces
vertebres.

- Latéralement, sur les arcades fibreuses du psoas et du carré des lombes. Ces
arcades sont des épaississements des fascias de revétement de ces deux

muscles.
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Latéralement, les insertions du diaphragme se font sur la face interne des six
derniéres cOtes et sur deux arcades aponévrotiques, dites de Sénac, unissant la
12éme a la 11éme coOte et la 11éme a la 10eéme cote.

En avant, il se fixe a la base de I'appendice xiphoide [12].

Proc. Xiphoide ———__ _
Partie sternale du diaphragme . - — — _

Centre tendineux _ . _

Foramen de la veine cave — — — <4 ;

Partie costale du diaphragme —

Partie lombaire du diaphragme [ _ Partie lombaire du
pilier droit (partie latérale) ~ [ § \ diaphragme pilier
Lig arqué médial _ || fsche (partin ersle)
Lig arqué latéral — -~ y ] _ U | R . —
Céte XII ~—-3% i | ‘4 U0 _Partie lombaire du
o ' M diaphragme pilier
gauche (partie

Vertébre lombaire I proc costiforme~”

Partie lombaire du diaphragme, piier ~~
droit (partie médiale)

e =M, carré des lombes

™
™ Vertébre lombaire IV

Figure 2: Diaphragme et paroi abdominale postérieure vue caudale. [12]
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b. Les orifices du diaphragme :

Le diaphragme comporte un certain nombre d’orifices qui livrent passage a
des éléments vasculaires, nerveux et digestifs passant du thorax a I’abdomen et
vice-versa.

@ L’orifice de la veine cave inférieure :

Il est situé a droite dans le centre phrénique, a I'union des folioles droite et
antérieure. C’est un orifice quadrilatére traversé par la veine cave inférieure et le
nerf phrénique droit.

@ L’orifice cesophagien :

Il est situé en avant et au-dessus de l'orifice aortique, a la hauteur de la
douziéme vertebre dorsale. Il est limité par un anneau musculaire de trois
centimetres de diametres, résultant de I’entrecroisement des faisceaux musculaires
et des piliers diaphragmatiques. L’cesophage y passe accompagner des deux nerfs
vagues.

@ L’orifice aortique :

Il est situé devant et Iégerement a gauche de la premiére et deuxieme vertebre
lombaire. Il est formé par un anneau fibreux de cinq centimetres de diamétre. Il
résulte de I’entrecroisement des faisceaux tendineux des piliers diaphragmatiques.
L’aorte y passe accompagnée du canal thoracique placé en arriere.

Chaque pilier est traversé, pres de sa racine médiale, par la grande veine
azygos a droite, la petite veine azygos a gauche, chacune est accompagnée par le
nerf grand splanchnique correspondant.

En dehors des piliers, se trouve un orifice a travers lequel passent la chaine

sympathique et le nerf petit splanchnique. [9]
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Orilice VCl

~ Hiatus cesophaglen

——-Hlatus acttique

Figure 3 : Vue latérale gauche des orifices principaux du diaphragme. [11]

@ Orifices accessoires :

Quant aux orifices accessoires, certains sont antérieurs comme la fente de

Marfan et la fente de Larrey, d’autres sont latéraux pour le passage des nerfs

intercostaux et enfin les orifices postérieurs laissant de nombreux éléments

vasculaires et nerveux dont la racine interne de la veine grande azygos et le nerf

grand splanchnique. Le petit splanchnique et la chaine sympathique passent dans

I’interstice qui sépare chaque pilier du faisceau inséré sur I’arcade du psoas. [10]
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c. Vascularisation, innervation et drainage lymphatigue du diaphragme :

@ Les artéres du diaphragme :

- L’artére diaphragmatique supérieure, branche de I’artére mammaire interne,
qui descend parallelement au nerf phrénique et atteint le diaphragme a sa
partie antérieure.

- L’artere diaphragmatique inferieure, branche de I’aorte abdominale, se divise
au contact du diaphragme en une branche latérale qui aborde le muscle par sa
face inferieure et une branche médiale qui contribue a la formation du cercle
péri-cesophagien.

-Les artéres médiastinales postérieures viennent directement de ['aorte

abdominale et se distribuent aux piliers diaphragmatiques. [9]

@ Les veines :
Les veines portent le méme nom que les arteres et font le méme trajet en sens
inverse :
- Les unes se jettent dans le tronc veineux mammaire interne.

- Les autres dans la veine cave supérieure. [9]

@ Les nerfs :

L’innervation du diaphragme est assurée par les nerfs phréniques. Ces deux
nerfs droit et gauche, se détachent du plexus cervical profond traversent la base du
cou et descendent dans le thorax.

- Le nerf phrénique droit est collé au bord médial de la veine cave supérieure.
- Le nerf phrénique gauche est en rapport avec le bord gauche du sac fibreux

péricardique. [9]
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Ces nerfs abordent le diaphragme par ca face supérieure par trois branches :
- Antérieure : destinée aux faisceaux musculaires costaux antérieurs.
- Latérale : destinée aux faisceaux musculaires costaux latéraux.

- Postérieure : destinée aux piliers du diaphragme. [9]

@ Les lymphatiques :
Le drainage lymphatique du diaphragme se fait vers :
- Les ganglions mammaires internes.

- Les ganglions juxta-aortique. [9]

A subclaviere dr A thoraciques V. brachiocephaliques dr & g.
intermes

V. thoracigues
intemes

Y. intercostales
posténieures

A Intercostales
antéerieures

A épigastrique
A intercostales Supérieure

postérieures A musculophrénique @—-‘I

Figure 4 : Vascularisation du diaphragme. [11]

v. hémiazygos
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B. Rappel embryologique :

a. Développement normal du diaphragme :

La formation du diaphragme s’échelonne entre la 4eme semaine et le 3eme
mois de I’embryogenese. Chez I’embryon de 4 semaines, les trois cavités (ccelomes)
péritonéale, pleurale et péricardigue communiquent. Les séreuses se forment alors
avec isolement des trois cavités (fermeture des membranes pleuropéritonéales) a la
6eme semaine. Initialement, les séreuses sont simplement adossées, puis a partir de
la 8éme semaine et pendant le 3éme mois, I’espace entre les séreuses est colonisé
par du tissu myoblastique, aboutissant a la formation du diaphragme. Chacune de
ces étapes commence par la périphérie du diaphragme, progresse de facon
concentrique et se termine dans la région postéro-latérale, dite foramen de
Bochdalek. Paralléelement se déroule le processus de développement de I’anse
intestinale primitive, sa réintégration dans I’abdomen a la 10eme semaine, ses
rotations et ses accolements. Enfin, les bourgeons pulmonaires se développent. [13]

Cette chronologie explique :

- Les différents types anatomiques de la hernie diaphragmatique :

- Si le trouble de I’embryogenese s’est produit avant la 6eme semaine, il y a
absence compléte de séreuse : hernie sans sac.

- Si le trouble de I’embryogenese s’est produit entre la 6eme et la 8éme
semaine, aprés adossement complet des deux séreuses mais avant la
colonisation myoblastique, il s’agit d’une hernie avec sac (deux feuillets
séreux sans muscle).

- Si le trouble du développement s’est produit aprés la 8éme semaine, la
colonisation myoblastique du diaphragme est incompléete : éventration
diaphragmatique (deux feuillets séreux et wune couche musculaire

hypoplasique).
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- Les anomalies de rotation intestinale associées : La persistance d’une bréche
diaphragmatique va perturber le processus de réintégration et I’accolement de
I’anse intestinale, a l'inverse, une réintégration trop précoce de l’intestin
pourrait perturber la fermeture diaphragmatique et étre a l’origine de
certaines hernies diaphragmatiques. [13]

- L’hypoplasie pulmonaire associée : Cette hypoplasie est caractérisée par une
diminution du nombre de générations bronchiques et d’alvéoles. La surface
d’échanges gazeux est diminuée et la compliance des voies aériennes est
diminuée par la dysplasie bronchique. Le lit vasculaire pulmonaire est réduit,

avec dysplasie des artérioles pulmonaires, a l’origine d’une hypertension

artérielle pulmonaire. [13]

C b v

A Septum transversum

Figure 5 : Développement du diaphragme. [14]

A) Les plis pleuropéritonéaux apparaissent au début de la 6eme semaine.

B) Les plis pleuropéritonéaux ont fusionné avec le septum transversum et le méso-
eesophage a la 7eme semaine, séparant ainsi la cavité thoracique de la cavité
abdominale.

C) Coupe transversale au 4éme mois du développement. Un bourrelet additionnel
dérivé de la paroi du corps forme la plus grande partie du diaphragme

périphérique.
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La localisation de la hernie correspond au défaut de développement de I'une

des portions anatomiques du diaphragme. [6]

Le foramen de Morgagni est une ouverture antérieure du diaphragme entre le

sternum et la 8éme cb6te liée a un défaut de fusion entre le septum Transversum et

le bourrelet périphérique. [6]

Stode de developporment

Anvormalio oo speorrd ante

il TR e

Imidassrrmsrd cfomwm crwsloress
Farmestiires e la rrmesembe s res
ploeuroperft oS ale

]

@ my 0+
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-
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Figure 6 : Développement du diaphragme. [13]

1. Cceelome pleural
2. Ceelome péricardique
3. Ceelome abdominal

4. Septum transversum

5. Membrane pleuropéritonéale

6. Contingent myoblastique phrénique (3eme et

4eme somites)

7. Contingent myoblastique postérieur

8. Contingent myoblastique antérieur
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hiatul Morgagni fanta Larrey

Figure 7: La hernie de Morgagni-Larrey. [6]

b. Développement normal du poumon :

Le développement pulmonaire chez I’homme répond a trois lois :
- Le développement des alvéoles est anté et postnatal.
- Le développement de I'arbre aérien extra-acinaire est fini a la 16éme semaine
de gestation.
- Le développement des artéres extra-acinaires suit le développement bronchique
cependant le développement des artéres intra-acinaires suit le développement

alvéolaire. [15]
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Le développement pulmonaire se divise en trois périodes, comprenant en tout

six grandes étapes : [4]

La période embryonnaire comprend le stade embryonnaire qui s’étend du
26eme jour a la 7éme semaine de gestation. L’organogenese et la formation

des voies aériennes majeures caractérisent principalement ce stade.

La période foetale, quant a elle, comprend trois stades du développement
pulmonaire, le stade pseudoglandulaire, le stade canaliculaire et le stade

sacculaire :

- Au stade pseudoglandulaire, toutes les voies conductrices pré-acinaires sont
formées jusqu’a la 16eme génération bronchique, le parenchyme pulmonaire
est grossiérement assemblé, et les acinis font leur apparition. Ce stade s’étend

de la 5éme a la 17éme semaine de gestation.

- Le stade canaliculaire correspond a la formation des acinis, a la
différentiation de I’épithélium bronchique, au développement de la barriere
alvéolo-capillaire et au début de la synthése du surfactant. Ce stade couvre

une période allant de la 16éme a la 26eme semaine de gestation.

- Le stade sacculaire, quant a lui, s’étend de la 24eme semaine de gestation a
la naissance. A ce stade, les sacs alvéolaires sont présents, et la barriére

alvéolo-capillaire s’amincit.
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La période postnatale est divisée en deux parties, le stade alvéolaire et le

stade de maturation micro-vasculaire :

- L’alvéolisation par septation est la caractéristique majeure du stade
alvéolaire. C’est un processus qui débute dés la 36éme semaine de gestation
et qui se poursuit durant les deux premiéeres années de vie.

- La maturation vasculaire s’active des la naissance pour se terminer aux
alentours de la 3eme année de vie. Cette étape correspond au remodelage des
septums inter- alvéolaires, ainsi qu’a la restructuration et a la maturation du
lit capillaire pulmonaire. C’est a cette étape que le systeme vasculaire devient

un systeme capillaire normal. [4]

s

ganara- g & 8 10 12 4
Bons

conducting zone transitional and respiratory zones

Figure 8 : Les différentes étapes du développement pulmonaire. [16]
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C.Physiopatholoqgie :

En 1769, Morgagni a d'abord décrit la hernie diaphragmatique antérieure du
contenu abdominal dans la cavité thoracique sur la base des observations effectuées
lors des examens d’autopsie. En 1828, Larrey a décrit une approche chirurgicale de
la cavité péricardique par un défect diaphragmatique antérieur.

Le défect diaphragmatique décrit par Morgagni et Larrey est un espace
triangulaire entre les fibres musculaires du diaphragme qui proviennent de
I’appendice xiphoide et de la marge costale et s'inserent sur le tendon central du
diaphragme. Cet espace potentiel est appelé le foramen de Morgagni ou l'espace de
Larrey qui livre passage a l'artére épigastrique supérieure avec sa veine et ses
lymphatiques. [17]

La hernie de Morgagni se développe dans 90 % des cas a droite et dans
seulement 2 % des cas a gauche en raison de la présence de la masse cardiaque.
Mais une hernie peut se développer a gauche dans le sac péricardique et étre
responsable d’une détresse cardio-respiratoire aigue. Les formes bilatérales sont
décrites dans 8% des cas. Elles comportent de facon quasi-constante un sac
herniaire a la différence des hernies de Bochdalek. Des facteurs favorisants semblent
contribuer a I’élargissement progressif de I’orifice herniaire : vieillissement, obésite,
cyphoscoliose, multiparité, maladies du tissu conjonctif et tout facteur
d’hyperpression abdominale (dont la grossesse). [18]

La hernie antéro-latérale est une entité rare et peu rapportée qui doit étre
différenciée de la hernie de Morgagni, d’abord sur le plan anatomique par son siége
et son extension latérale mais aussi par I’association fréquente d’une hypoplasie
pulmonaire gauche. Il s’agit généralement d’un orifice large et étendu, intéressant le

diaphragme jusqu’a sa portion costale. Ce type d’orifice livre passage non
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seulement au colon, comme il est souvent le cas pour la hernie de Morgagni mais
aussi a différents organes (lobe gauche du foie, rate, colon et gréle). [19]

Le défect anatomique de la hernie de Morgagni est également connu sous le
nom d'espace de Larrey et se trouve généralement sur le c6té droit et Iégerement
postérieur au processus Xiphoidien. Le défect est souvent faible et peut rester
asymptomatique jusqu'a la vie adulte en raison du bouchage par le foie ou les
visceres sous-jacents. Si le défect est suffisamment grand, une hernie viscérale se
produit dans le thorax, et ces patients deviennent symptomatiques.

Les patients symptomatiques se plaignent fréguemment de douleur
abdominale, thoracique ou de détresse respiratoire. Les cas isolés avec volvulus
gastrique ont été rapportés. Les symptdomes abdominaux aigus en raison de

I'obstruction intestinale et de I'étranglement se produisent rarement. [20]
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\V )
|

A. Anomalie de rotation type arrét a 180°
B. Mise en position de mésentére commun

complet

1. Proximité des deux pieds de D'anse
mtestmale primitive ;

2. Risque de volvulus complet du gréle ;

3. Ecartement des deux pieds de D'anse
mtestmale prumitive : écartement dela

racme du mésenteére, pas de risque de

volvulus

Figure 9 : Physiopathologie du volvulus. [21]
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La pathogénie de la hernie diaphragmatique demeure un sujet de controverse.
Deux hypotheses s’affrontent :
@ Defect primitif du diaphragme qui entraine une hypoplasie pulmonaire.
@ Une hypoplasie pulmonaire s’accompagnant d’une non fermeture secondaire
du diaphragme.

L’hypothése traditionnelle que I’hypoplasie pulmonaire est une conséquence
de la hernie diaphragmatique est remise en question par de nombreux travaux
expérimentaux qui suggerent que c’est au contraire I’hypoplasie pulmonaire qui est
primitive.

Une meilleure connaissance des mécanismes régulant I’embryogenése et
I’organogenese, ou contrélant la différenciation cellulaire, devrait permettre
d’élucider certaines de ces énigmes.

Des modeles animaux ont confirmés que les anomalies du développement
pulmonaire (hypoplasie pulmonaire) est primitive et non secondaire au défect

diaphragmatique. [15]
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MATERIELS

ET METHODES
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Il s’agit d’une étude rétrospective intéressant 9 cas de HRCX colligés au
service de Chirurgie Pédiatrique du Centre Hospitalier Universitaire Hassan Il de Feés,
sur une période de 12 ans, de janvier 2004 au mois de décembre 2015, a partir de
I’exploitation des dossiers médicaux, des registres des entrants, et des comptes
rendus opératoires.

La série comporte :

Cing cas de la HRCX gauches (Larry).

Quatre cas de la HRCX droites (Morgagni).

1. Les criteres d’inclusions :

- Age inférieur a 16 ans.
- L’admission initiale ou suite a un transfert d’un service de pédiatrie vers le

service de la chirurgie pédiatrique du Centre Hospitalier Universitaire de Fés.

2. Les données des patients :

Nous nous sommes penchés sur leurs aspects épidémiologiques (age, sexe,
age d’apparition de la symptomatologie), la symptomatologie révélatrice (signes
respiratoires et digestifs), les données de I’examen clinique et des examens
complémentaires (dont ceux qui ont permis de poser un diagnostic positif), les
malformations et anomalies génétiques associées, le traitement recu, ainsi que les

suites opératoires et I’évolution.
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Fiche d’exploitation dela HRCX.

Numéro d’ entrée :
Date d’ entrée :
Numeéro de téléphone :
Nom, Prénom :

Age:

Sexe:

ATCD:

@  Consanguinité: oui

@  Tuberculose: oui

@  Tuberculose danslafamille: oui

@ Diabete: oui

@  Suivi pour une pathologie: oui D
Laguelle:

%) Chirurgie:ouiD nonD

Laquelle:

Motif d hospitalisation :

non
non
non
non
non

symptomatique(__)  asymptomatique () fortuite [

Age de début de la symptomatologie :

Clinique:
@  Signesfonctionnels

v Signesrespiratoires:
= Broncho pneumopathie a répétition :
= Détresse respiratoire :
= Dyspnée:
= Cyanose:
= Toux:
= Tirage:

= Autres:

degré:
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Vv Signesdigestifs:

\V4

= Vomissements répétitifs :

= Trouble du transit (diarrhée, constipation) :

= Douleur abdominae:
= RGO:
= Tableau d’ occlusion digestive :

= Autres:

Retentissement staturo-pondéral :

@  Signes physiques

Fievre oui ()
Polypnée : oui ()
Protrusion sternale : oui(_)

Dysmorphie : oui D

non ()
non ()
non ()
non (]

Réles: ronflant (_J crépitant (J sibilant ()

Bruit hydro-aerique intra-thoracique :
Déviation des bruits du coaur :
Syndrome d’ épanchement :
Hippocratisme digitale :

Autres:

@  Restedel’examen clinique:

Etude paraclinique :

\V4

Imagerie:

@ Echographie anténatale Réaliser :

Résultats :

@ Radiographie thoracique:

Image hydro-aerique rétro sternale :
Déviation médiastinale :

Foyer avéolaire:
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@ TOGD:

= Colon en position intra-thoracique : oui D non D
= Clartédigestive intra-thoracique : oui D non D
= Normal : oui D non D
= Nonréaliser: D

@ Tomodensitométrie thoraco-abdominale :

= Réaliser: ouli D non D

= Réaultats:

@ Echographie thoracique :

- Rédiser: ouli D non D

= Réaultats:

@ Echographie abdominale:

- Rédiser: oui D non D

= Réaultats:

@ Echographie cardiague (dans e cadre du bilan malformatif) :

- Réadliser: ouli D non G

= Réaultats:

@ Autres:

Vv Biologie:
= NFS: Hb:
= PLQ:
- TP:
- TCA:

Malformations associes:
= Cardiopathie congénitale : oul D non D

= Malformation digestive : oui D non D
= Malformation ano-rectale : oui D non D
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Traitement chirurgical :

Trisomie 21 ;

Pied bot:

Marcrocranie :
Hernie ombilicale:
Hernieinguinale:
Omphalocéle:
Hypospadias :

Autres

@ Abord par voie abdominale classique:

@ Abord pas voie coelioscopique :

Typedincision:

@ Abord pas voie thoracique classique :

@ Abord pas voie thoracoscopique :

Typedelahernie:

Contenu sac herniaire :

Hernie droite de Morgagni :
Hernie gauche de Larry :

Hernie de Larry-Morgagni :

Colon transverse :

Foie:

Intestin gréle:

Estomac :

M.TAZI RIFFI Mahmoud

41



Les hernies rétro-costo-xiphoidienne de Larrey Morgagni

These N° :007/18

Suites opératoires :
= Simple:
= Complications:

= Laguelle:

Evolution :

= Améioration:
= Déces:

= Séquelles:

= Recul :

= Conclusion:

oui non D
oui non D

oui non D

oui non l l
oui non l l

- Guérison : oui D non D
-séquelles: ouli D non D

M.TAZI RIFFI Mahmoud

42



Les hernies rétro-costo-xiphoidienne de Larrey Morgagni

These N° :007/18

Pour faciliter I'interprétation des résultats, les observations des 9 patients ont

été mises sur les tableaux ci-dessous

v Cas1l:

Age:
Sexe:

Age de début dela
symptomatologie :
Motif d’ hospitalisation :
ATCD:

Clinique:
-Signesrespiratoires
-Signes digestifs
-Autres

Examen clinique

Paraclinique:
-Radiographiethoracique
-TOGD

-Echo abdominale
-Autres

Echographie anténatale

M alfor mations associées

Traitement : codioscopie

Typedelahernie

Organes herniés
Suites opératoires

Durée d’ hospitalisation

Evolution

1an
Masculin

3 mois

Dyspnée

Dyspnée, BPP arépétition

Protrusion thoracique gauche
Gargouillement basi-thoracique gauche

Clartés digestives intra thoracique gauche
TOGD : colon intrathoracique

Laparoscopie, réintégration et fermeture du
défect

Hernies rétro-costo-xiphoidienne gauche
(hernie de Larrey)

Colon

Simples

4 jours

Favorable
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v Cas2:

Age:
Sexe:

Age de début dela
symptomatologie :

Motif d’hospitalisation :

ATCD:

Clinique:
-Signesrespiratoires
-Signes digestifs
-Autres

Examen clinique

Paraclinique:

-Radiographiethoracique

-TOGD
-Echo-abdominale

-Autres: TDM thoraco-

abdominale

Echographie anténatale
M alfor mations associées
Traitement : codioscopie

Typedelahernie

Organes herniés

Suites opératoires
Durée d’ hospitalisation

Evolution

6 ans
Masculin

4 ans

Détresse respiratoire

Détresse respiratoire, toux seche, BPP arépétition

Pas de signes de luttes respiratoires
Réles crépitant au niveau de |’ hémithorax droit

Clartés digestives du cété antéro interne de
I” hémithorax droit

Hernie antéro-interne droite du diaphragme
correspondant a une hernie de Morgagni avec passages
des anses intestinales au niveau de larégion rétro
sternale.

Médiastin syndrome bronchique.

Laparoscopie, réintégration et fermeture du défect

Hernie rétro-costo-xiphoidienne droite (hernie de

Morgagni)
Colon

Simples
5jours

Favorable
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v Cas 3:

Age: 7 mois

Sexe: Masculin

Age de début dela .

. 7/mois

symptomatologie :

Motif d’hospitalisation : Détresse respiratoire

ATCD: -

Clinique:

-Signesrespiratoires Détresse respiratoire
Cyanose pé&ribuccae
Dyspnée aggravée au moment de I’ allaitement
Toux chronique

-Signes digestifs Refus de tété

-Autres -

Signes de lutte : tirage inter et sous costal
Examen clinique entonnoir xiphoidien
Diminution desMV du cété gauche

Paraclinique: Présence de NHA en intra-thoracique,
-Radiographie thoracique déviation du médiastin et de latrachée a
droite. Légére horizontalisation des cotes

Echographie anténatale -

M alfor mations associées -

L aparoscopie puis conversion a cause de

I rEMERDEL « GE2ioseope I'nypoplasie de la berge postérieure du

diaphragme.
Typedelahernie Hernie rétro-costo-xiphoidienne
Organes herniés Colon, gréle
Suites opératoires Simples
Durée d’hospitalisation 12 jours
Evolution Favorable
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v Cas 4 : R. Rafik

Age:

Sexe:

Age de  début
symptomatologie:
Motif d’hospitalisation :
ATCD:

Clinique:
-Signesrespiratoires

-Signes digestifs
-Autres
Examen clinique

Paraclinique:
-Radiographiethoracique

-TOGD
-Autres:
a TDM

U Echo-coaur

Echographie anténatales
M alfor mations associées
Traitement : codioscopie

Typedelahernie
Organes herniés

Suites opératoires
Durée d’hospitalisation
Evolution

9 mois
Masculin

2 Mois

Génerespiratoire

Geéne respiratoire, cyanose péribuccale, BPP a
répétition

Faciés trisomique

Thorax bombé du cété droit avec disparition
du MV et des VV en basithoracique et
auscultation des bruits digestifs en intra-
thoracique

Présence en regard de la silhouette cardiague
et en antéro-latéral droit dune image
inhomogéne avec niveau hydro-aerique en
faveur d’'une hernie rétro-costo-xiphoidienne
par lafente de Larrey

Hernie diaphragmatique antérieur rétro sternal
pré-cardiague

Normal

Trisomie 21

Laparoscopie réintégration et fermeture du
défect

Hernie rétro-costo-xiphoidienne de Larrey
Colon transverse, angle iléo-caeca et
appendice en intra-thoracique

Simples

7 jours

Favorable
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v Cas 5 : Med amine Z

Age:

Sexe:

Age de début dela
symptomatologie :
Motif d’ hospitalisation :
ATCD:

Clinique:
-Signesrespiratoires

-Signes digestifs
-Autres

Examen clinique

Paraclinique:
-Radiographie thoracique
-TOGD

-Autres: TDM abdominale

Echographie anténatale

M alfor mations associées

Traitement : laparotomie

Typedelahernie
Organes herniés
Suites opératoires
Durée d’hospitalisation
Evolution

1an
Masculin

Période néonatale

Détresse respiratoire au moment des tétés
Hernie inguinale opérée a4 mois

Détresse respiratoire au moment des tétés,
toux, cyanose, BPP arépétition

Signes de |uttes respiratoires, battement des
ailes du nez, tirage, dyspnée et crépitant diffus
Souffle systolique a |’ auscultation
Hépatomégalie modérée

Clartés digestives en rétro-sternale gauche
Aspect scanographique en faveur d’ une hernie
de Morgagni avec des anomalies
parenchymateuses pulmonaires d’ origines
infectieuses : pneumopathie a répétition.

CIA

Hernie inguinale opérée a4 mois

L aparotomie sus ombilicale : Réduction
progressive des organes en intra-abdominal
avec positionnement de |’ appendice au niveau
de la FIG fermeture du défect
diaphragmatique par points ssmples au vicryl
2.0

Hernie rétro-costo-xiphoidienne de Morgagni
Colon, foie, épiploon et I’ estomac

Simples

11 jours

Favorable
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v Cas 6 : Ritaj .H

Age:

Sexe:

Age de début dela
symptomatologie :
Motif d’hospitalisation :
ATCD:

Clinique:
-Signesrespiratoires
-Signes digestifs
-Autres

Examen clinique

Paraclinique:
-Radiographiethoracique

-TOGD
-Autres:
U TDM thoracique

U Echo-coaur
Echographie anténatale
M alfor mations associées

Traitement : lapar otomie

Typedelahernie
Organes herniés
Suites opératoires
Durée d’hospitalisation
Evolution

18 mois
Féminin

1 moisdevie

Dyspnée intermittente
Suivi pour CIA de 15 mm sans retenti ssement

Génerespiratoire lors des tétés

Facies dysmorphique

Hernie ombilicale réductible, présence de
souffle systolique aux quatre foyers, déviation
des bruits du coaur a droite, gargouillement au
niveau de |’ hémithorax gauche

Hernie diaphragmatique rétro-costo-
xiphoidienne de Larrey

En faveur d’ une hernie diaphragmatique
antérieure de Larrey

CIA de 15 mm sans retenti ssement

CIA de 15 mm sans retentissement

L aparotomie sus ombilicale, réduction des
organes herniés fermeture du défect
diaphragmatique par points separés.

Hernie rétro-costo-xiphoidienne de Larrey
Colon transverse

Simples

4 jours

Favorable
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v Cas 7 : Anas. H

Age:

Sexe:

Age de début dela
symptomatologie :
Motif d’hospitalisation :
ATCD:

Clinique:
-Signesrespiratoires
-Signes digestifs
-Autres

Examen clinique

Paraclinique:
-Radiographie thoracique
-TOGD

-Autres

Echographie anténatale
M alfor mations associées

Traitement : laparotomie

Typedelahernie
Organes herniés
Suites opératoires
Duréed’hospitalisation
Evolution

6 mois
Masculin

3 mois

Géne respiratoire et une cyanose

Cyanose et dyspnée

Enfant polypnéique, tirage sus sternal et
intercostale et des réles ronflants diffus.
Choc de point a droite et déviation des bruits
du coaur adroite

Déviation médiastinale.

TDM thoraco-abdominale: hernie du lobe
gauche du foie a traves un orifice
diaphragmatique antérieur responsable d une
déviation du coaur et du médiastin du coté
droit en faveur d’une HRCX gauche

Laparotomie médiane sus ombilicale,
réduction du contenu de la hernie. Création
d'un pneumothorax accidentelle qu'on a
exsufflé

Fermeture du hiatus par points en U, renforcé
par des points séparés par du Vicryl 2.0.
FPPP sans notion d hyperpression intra-
abdominale

Hernie rétro-costo-xiphoidienne gauche

Foie

Simples

5jours

Favorable

M.TAZI RIFFI Mahmoud

49



Les hernies rétro-costo-xiphoidienne de Larrey Morgagni

These N° :007/18

v Cas 8 : Soufiane. A
Age:
Sexe:
Age de  début de la
symptomatologie :
Motif d’hospitalisation :
ATCD:
Clinique:
-Signesrespiratoires

-Signes digestifs
-Autres
Examen clinique

Paraclinique:
-Radiographiethoracique

-TOGD
-Autres

Echographie anténatale
M alfor mations associées
Traitement : codioscopie

Typedelahernie

Organes herniés
Suites opératoires
Durée d’hospitalisation
Evolution

6 ans
Masculin

4 ans

BPP arépétition

BPP arépétition
Toux séche, géne respiratoire

Réles crépitants au niveau de hémithorax
droit.

Présence de clarté digestive du coté antéro-
interne de I’ hémithorax droit

TDM thoraco-abdominale: hernie antéro-
interne du diaphragme correspondant a une
hernie de Morgagni avec passage d anses
intestindles au niveau de la région rétro-
sternale médiastinale s accompagnant d’un
syndrome bronchique

Par abord codioscopique, I'exploration
trouve une HRCX droite, avec présence du
colon transverse et du grand épiploon en
intra-thoracique, délimitée par un sac
herniaire.

Réduction des organes herniés et fermeture
du défect diaphragmatique qui fait 5/3 cm
par du vicryl 2.0 par des points séparés en
amarrant le diaphragme a la face postérieure
du grand droit.

Fermeture des différentes incisions.

Hernie  rétro-costo-xiphoidienne  droite
(Morgagni).

Colon transverse, grand épiploon.

Simples

5jours

Favorable
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v Cas 9 : Hatim. Y

Age:

Sexe:

Age de début dela
symptomatologie :

Motif d’hospitalisation :
ATCD:

Clinique:
-Signesrespiratoires
-Signes digestifs
-Autres

Examen clinique
Paraclinique:
-Radiographiethoracique
-TOGD

-Autres

Echographie anténatale
M alfor mations associées

Traitement : codioscopie

Typedelahernie

Organes herniés
Suites opératoires
Durée d’ hospitalisation
Evolution

12 ans
Masculin

6 ans

Broncho-pneumopathie a répétition

Syndrome bronchique

Trisomie 21

Clarté digestive en intra-thoracique

Echographie cardiague normale

Trisomie

Par un abord cadioscopique, |’ exploration
trouve une hernie diaphragmatique droite de
Morgagni

Introduction des aiguilles de Reverdin avec
fil non résorbable pour faire trois points
separés

Hernie rétro-costo-xiphoidienne droite
(Morgagni).

Simples

5jours

Favorable
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Tableau 1 : Données des 9 patients pris en charge.

Patient 1 2 3 4 5 6 7 8 9
Age lan 6 ans 7 mois 9 mois lan 18 mois 6 mois 6 ans 12 ans
A 3 mois 4 ans 7 mois 2 mois Période 1 mois 3 mois 4 ans 6 ans
Age DS p
néonatale
Sexe M M M M M F M M M
Signes Dyspnée, BPP DR, toux DR, cyanose, GR, cyanose, DR, toux, GR lors des Cyanose et BPP, toux BPP
fonctionnelles seche, BPP  refusdetété BPP cyanose, BPP tétes dyspnée seche, GR
GT gauche RC adroit SDL Trisomie, GT SDL, RC, SS, Trisomie, HO, RR,SDL.CPe RC Trisomie 21
Signes physiques HPM modérée  SS, DBC, GT DBC adroite hémithorax
gauche droit
s i Clartés Clartés NHA + Clartés Clartés HRCX delLarry Déviation Clartés Clartés
: digestives digestives déviation du digestives digestives médiastinale digestives digestives
thoracique -
médiastin
Echo-coaur Non réaisee Nonréaisee Nonréaisee Normal CIA CIA Non réalisee Nonrédisée Normal
Malformation Normal Normal Normal Trisomie21  HI, CIA CIA de1l5mm Normal Normal Trisomie
OH C C C, gréle CT,A, AIC C, F, épiploon, CT Foie CT, GE -
E
Codioscopie Codioscopie  Cadioscopie Codioscopie  Laparotomie L aparotomie L aparotomie Codioscopie  Codioscopie
Typede chirurgie puis
conversion
Typedelahernie HL HM HL HL HM HL HL HM HM
DH 4 jours 5jours 12 jours 7 jours 11 jours 4 jours 5jours 5jours 5jours
Evolution Favorable Favorable Favorable Favorable Favorable Favorable Favorable Favorable Favorable

Début de la symptomatologie: DS, Détresse respiratoire: DR, Géne respiratoire: GR, Hernie ombilicale: HO, Hernie inguinale: HI, Hernie de
Morgagni : HM, Hernie de Larrey: HL, Ré&le crépitant: RC, Rée ronflant: RR, Organes herniés: OH, Déviation des bruits du coeur : DBC,
Gargouillements de I” hémithorax : GT, Choc de point : CP, Signes de luttes: SDL, Souffle systolique : SS, Colon : C, Colon transverse: CT, Appendice :
A, Foie: F, Angleiléo-caecale: AIC, Grand épiploon : GE, Estomac : E, Durée d hospitalisation : DH.
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3. Données épidémiologiques :

A.Age :

- L’a&ge de nos patients varie entre 6 mois et 12 ans.

- L’age moyen est d’environ 39 maois.

- Six de nos malades sont des nourrissons, soit 66% des cas.

B NOUrrisons

m enfants > 2 ans

Figure 10 : Répartition des malades selon I’age.
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B. Sexe :

Il existe une prédominance masculine, on dénombre huit garcons et une fille

avec un Sex-ratio gargon/fille de 8.

100%
90%

88%

80% -
70% -
60% -
50% -
40% -
30% -
20% -
10% -

0% -

m Gargons
= filles

12%

I

Garcgons filles

Figure 11 : Répartition des malades selon le sexe.
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c.Age de début de la symptomatoloqgie :

- La majorité de nos patients ont présenté le premier symptéme dans la période

entre un mois a une année, soit 55% des cas.

- 33% des patients ont présenté leur symptomatologie a plus d’une année.

- Il convient de noter qu’un seul patient a présenté des symptémes au cours de

la période néonatale soit 11% des cas.

60%

50%

40%

30%

20%

10%

0%

[JO-1mois]

]1mois-1an]

plus d'une année

Figure 12 : Répartition des patients selon I’age de début de la symptomatologie.
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4. Données cliniques :

A.Signhes fonctionnelles :

La symptomatologie est dominée par les signes respiratoires qui sont présents
chez tous les patients avec au premier plan la BPP a répétition, la détresse
respiratoire et la dyspnée. La symptomatologie digestive est présente mais occupe
une place un peu moins importante et se voit dans 44% des cas, elle est dominée par

le refus de tété.

Tableau 2 : Symptomatologie fonctionnelle des patients de notre série.

Symptomatologie clinique Nombre de cas

@ Signes respiratoires : Tous les malades de la série 9/9
Détresse respiratoire 6
BPP a répétions
Cyanose
Toux

Dyspnée

w oA~ b~ O

Tirage
@ Signes digestifs : 4/9 44%

Vomissements répétitifs

Trouble du transit (diarrhée, constipation)

Difficulté de tété (dyspnée, douleur thoracique

postprandial lors de I’allaitement)
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B. Sighes physiques :

L’examen physique est dominé également par les perturbations thoraciques.

La symptomatologie chez nos patients est dominée par des rales pulmonaires et la

polypnée.
Tableau 3 : Signes physiques des patients de notre série.
Signes physiques Nombre des cas
Fiévre
Polypnée

Protrusion sternale

Dysmorphie

Déviation des bruits du cceur
Réales (ronflant, crépitant, sibilant)

Bruit hydro-aérique intra thoracique

N WA N WP W R

Souffle cardiaque
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5. Données paraclinigues :

A.Echographie anténatale :

L’échographie anténatale normalement pratiquée dans un cadre de suivi de la
grossesse et de dépistage systématique des malformations congénitales n’a été

malheureusement réalisé chez aucun patient.

B. Radiographie thoraco-abdominale :

Le diagnostic radiologique est basé sur la radiographie thoracique qui était
pratiquée chez tous les patients et qui était largement évocatrice du diagnostic.

- La présence de clartés digestives intra-thoraciques chez les patients
représente le signe sémiologique le plus évocateur et le plus fréquent,
présent chez sept cas soit 77% des cas.

- La déviation médiastinale a été retrouvée chez quatre de nos malades, soit
44% des cas.

- Un patient a présenté un foyer alvéolaire soit 11%.

M.TAZI RIFFI Mahmoud 58



Les hernies rétro-costo-xiphoidienne de Larrey Morgagni Thése N° :007/18

Clichés de radiographies thoraciques de quelques malades de notre série :

Figure 13 : Cliché thoracique de face du cas N°4.

Présence d’une image inhomogeéne avec niveau hydro-aérique et des clartés

digestives au niveau de I’hémithorax droit.
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Figure 14 : Cliché thoracique de face du cas N° 5.

Clartés digestives en rétro-sternale gauche.
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Figure 15 : Cliché thoracique de face du cas N° 8.

Présence de clarté digestive au niveau de I’hémithorax droit.
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Figure 16 : Cliché thoracique de profil du cas N° 8.

Présence de clartés digestives au niveau rétrosternal.
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Figure 17 : Cliché thoracique de face du cas N° 7.

Déviation du cceur et du médiastin du c6té droit.
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Figure 18 : Cliché thoracique de profil gauche du cas N° 7.

Déviation médiastinale.
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C.Lavement baryté :

Cet examen a été réalisé chez un seul patient, soit 11% des cas et a permis de

mettre en évidence la présence du cblon transverse en intra thoracique.

Figure 19 : Lavement baryté du cas N° 1.

Hernie diaphragmatique gauche avec présence du colon en intra-thoracique.
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D. Autres examens complémentaires :

La TDM thoracique a éteé réalisée chez six de nos malades soit 66%.
L’échographie abdominale a été réalisée chez un seul patient qui est revenu
normale parce que I’examen clinique a trouvé une hépatomégalie modérée.
L’échographie cardiaque dans le cadre de la recherche des malformations
associées, a été pratiquée chez 4 patients soit 44% et qui a montré :

- CIA de 15 mm sans retentissement. (Cas N°6)

- CIA 3 mm (shunt G-D) et des cavités droites dilatées. (Cas N°5)

- HTAP 45 mm hg (infrasystémique). (Cas N°4)

- Echographie cardiaque normal. (Cas N°9)
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Clichés de TDM de quelques malades de notre série :

Figure 20 : TDM thoraco-abdominale du cas n°4.

La TDM montre I’existence de clartés digestives au niveau du thorax en

rétrosternal refoulant le médiastin et le coeur en postérieur : (HRCX)
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Figure 21 : TDM thoraco-abdominale du cas n°5.

Aspect scanographique en faveur d’une hernie de Morgagni associée a des

anomalies parenchymateuses pulmonaires d’origines infectieuses.
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Figure 22 : TDM thoraco-abdominale du cas n°7.

Hernie du lobe gauche du foie responsable d’une déviation du cceur et du

médiastin du coté droit.
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Figure 23 : TDM thoraco-abdominale du cas n°7 coupe frontale.

Hernie du lobe gauche du foie responsable d’une déviation du cceur et du
médiastin du cété droit HRCX gauche avec compression du poumon gauche par le

foie hernié et le poumon droit par le cceur et le médiastin.
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Figure 24 : TDM thoraco-abdominale du cas n°8.

Hernie antéro-interne droite du diaphragme correspondant a une hernie de

Morgagni avec passage d’anses intestinales au niveau de la région rétro-sternale.
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6. Les malformations et anomalies génétigues ou

chromosomigues associées :

La HDC est souvent associée a des malformations ou a des anomalies
génétiques ou chromosomiques.
Dans notre série :
Trois cas de trisomie 21 ont été retrouvés, ces patients ont bénéficié d’une
écho-coeur qui a trouve :
- HTAP 45 mm hg (infrasystémique).
- CIA de 15 mm sans retentissement.
- Normal
Un patient présentait une hernie ombilicale réductible, un autre a été opéré
pour une hernie inguinale.
Dans notre série on note la présence de trois cas de cardiopathie congénitale.

Un seul cas de retard staturo-pondéral.

M.TAZI RIFFI Mahmoud 72



Les hernies rétro-costo-xiphoidienne de Larrey Morgagni Thése N° :007/18

7. Inventaire des organes herniés :

Tableau 4 : Inventaire des organes herniés.

Organes herniés Nombre des cas
Colon transverse 6
Foie 2
Estomac il
Intestin gréle 1
Epiploon 2
Autres (appendice, angle iléo-caecal) 1

D’aprés le tableau ci-dessus, le colon transverse est l'organe le plus
fréguemment hernié dans notre série, il était en position intra thoracique chez 6
patients soit 66,5 % des cas, suivi du foie et de I’épiploon qui sont herniés chez

deux patients soit 22% des cas.

Néanmoins, chez la plupart de nos patients, le contenu herniaire était multi-
viscéral chez 4 patients soit 44.5% des cas et contenant un seul viscére chez 5

patients soit 55.5% des cas.
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8. Traitement :

A.Prise en charge préopératoire :

Tous nos patients ont présenté une forme tardive simple et n’ont pas

nécessité une prise en charge préopératoire.

B. La ccelioscopie :

Elle a pour but de :

Diminuer la morbidité postopératoire.

Réduire la durée d’hospitalisation.

Dans notre série, 6 patients soit 66.5% des cas ont bénéficié de la ceelioscopie,

dont une s’est convertie en laparotomie.

La ccelioscopie s’est déroulée de la facon suivante :

Le patient est sous anesthésie générale, intubé et en décubitus dorsal, la
table d’opération est inclinée a 30° du plan horizontal (position reverse
Trendelenbourg).

Incision péri ombilicale et introduction d’un trocart de 5 mm ou de 10 mm
(en fonction de I’age).

Création d’un pneumopéritoine par insufflation de CO2 jusqu’a une
pression de 8-10 mm hg.

Introduction de deux autres trocarts de 3,5 mm ou de 5 mm (selon I’age)
qui sont mis en position para ombilicale droite et gauche, le 4éme trocart
est mis en sous xiphoidien pour écarter le foie.

Exploration de la cavité abdominale et du défect diaphragmatique.

Le premier temps opératoire consiste a réduire les organes herniés.

Le deuxieme temps consiste a fermer le défect diaphragmatique par des
points séparés avec un fil résorbable, vicryl 2/0 en amarrant le diaphragme
a la face postérieure du grand droit permettant ainsi une fermeture étanche

du défect (HRCX).
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Figure 25 : Images peropératoires ceelioscopiques d’'une HRCX de I’'un de nos
patients au sein du bloc opératoire de Chirurgie Pédiatrique du CHU Hassan Il de
Fés. (Cas N°8). Fleche blanche : Défect rétro sternal

Fléche noire : Aspect aprés fermeture

M.TAZI RIFFI Mahmoud 75



Les hernies rétro-costo-xiphoidienne de Larrey Morgagni Thése N° :007/18

C.Chirurgie a ciel ouvert :

Dans notre série 3 patients ont bénéficié d’une laparotomie d’emblée et un
seul patient a bénéficié d'une laparoscopie qui s’est convertie en laparotomie a

cause de I'hypoplasie de la berge postérieure du diaphragme.

La laparotomie s’est déroulée de la fagcon suivante :

- La voie d’abord est abdominale : patient en décubitus dorsal, mise en place
d’un billot a la base du thorax a gauche puis on a fait une incision
transversale sus ombilicale médiane ou latéralisée a gauche.

- L’exploration de la cavité abdominale avec mise en place d’une petite valve
sur I’ouvrant costal permet de voir immédiatement les visceres engagés dans
le thorax par le défect diaphragmatique.

- La réduction des viscéres herniés dans le thorax aprés avoir fait leurs
inventaires, est faite par une manipulation manuelle douce.

- Fermeture de l'orifice diaphragmatique par suture des deux berges par des
points séparés a I'aide d’un fil résorbable. Pour le cas de la hernie du lobe
gauche du foie dans le thorax (cas N : 7) la fermeture du hiatus a été faite par
des points en U par le ti-cron 2.0 (7 points) et renforce par du vicryl 2.0 par
points séparés.

- Fermeture pariétale sans tension faite avec délicatesse vue la possibilité d’une

inadéquation entre les volumes digestif et péritonéal.

Chez un patient chez qui I'appendice était en intra thoracique, a était
repositionner au niveau de la FIG chez un autre patient une création accidentelle

d’un pneumothorax qu’on a exsufflé.
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Figure 26 : Images peropératoires montrant une HRCX chez un de nos malades au
sein du bloc opératoire de Chirurgie Pédiatrique du CHU Hassan Il de Fes. (Cas N° 7)
A : organe hernié : foie ; B : orifice herniaire ;

C : réfection du défect diaphragmatique
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9. Les suites opératoires :

Dans notre série les 9 patients ont bénéficié d’une intervention chirurgicale
par abord abdominal. Six d’entre eux ont bénéficié d’une laparoscopie d’emblée
avec une seule conversion en laparotomie et trois patients ont bénéficié d’une
laparotomie d’emblée.

De nombreux articles parlent des différents traitements chirurgicaux de la
hernie de Morgagni, notamment par abord thoracique par une thoracotomie ou une
thoracoscopie et par abord abdominale par une laparotomie ou une laparoscopie.
Ces méme articles préferent ainsi I’labord abdominal a I’abord thoracique et plus
encore la laparoscopie a la laparotomie et ceux pour plusieurs raisons. [22, 23, 24,
25]

Les approches trans-thoraciques et trans-abdominales de la hernie de
Morgagni ont été décrites. Les promoteurs de l'accés trans-thoracique disent que
cette approche est avantageuse chez les patients obéses et lorsque les adhérences
sont particulierement denses. Elle semble également étre préférable lorsque le
diagnostic préopératoire n'est pas clair et qu’il existe une suggestion de pathologie
thoracique primaire ou concomitante. [22]

Les avocats de l'approche trans-thoracique croient gu'elle fournit une bonne
exposition de la hernie et permet de la réparer et qu’elle est associée a une faible
morbidité. La thoracotomie et la thoracoscopie nécessitent cependant une
ventilation pulmonaire unique, Vviolent [I'espace pleural nécessitant une
thoracostomie tubulaire, ne permettent pas l'inspection des deux c6tés du
diaphragme et limite la capacité d'inspecter le contenu du sac de la hernie et de
I'abdomen. Malgré [l'utilisation de I’approche trans-thoracique minimalement

invasive (la thoracoscopie), des séjours prolongés ont été signalés.
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On a également signalé des défects contre latéraux ratés parce que l'approche
trans-thoracique a été utilisée, entrainant une obstruction et une incarcération. [22]

Une approche par la thoracotomie est utilisée en raison d'une suspicion de
tumeur dans la cavité thoracique. [23]

L'approche trans-abdominale a été favorisée lorsque le diagnostic était certain
car elle permet une réduction plus facile de la hernie, en particulier pour les hernies
bilatérales. En outre, les visceres abdominaux dans la hernie peuvent étre facilement
abaissés jusqu'a leur emplacement normal dans I'abdomen. Le sac peut ensuite étre
retiré et réséqué si nécessaire. [24]

Au dernier rapport la laparoscopie a gagné en fréquence et en popularité liée a
ces nombreux avantages : un temps de convalescence plus court une diminution
considérable de la douleur et de meilleurs résultats cosmétiques. [25]

Malheureusement dans notre série le temps de chaque opération n’a pas été
chiffré rendant ainsi la possibilité de comparer le temps opératoires des patients qui

ont bénéficié d’une laparotomie et laparoscopie est plus difficile.
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10. Durée d’hospitalisation :

La laparoscopie a également prouvé ces avantages au niveau du séjour
hospitalier avec des durées d’hospitalisations plus courtes.

En effet la technique minimalement invasive est préconisée en raison d'un
séjour hospitalier plus court. [23]

Effectivement, les avantages de la chirurgie mini-invasive sont solides pour
cette opération. Dans une petite série, les enfants ont été déchargés en moyenne 1,4
jour apres la réparation de la hernie par laparoscopie. Une diminution significative
de la durée moyenne de séjour lors de la réparation de la hernie par laparoscopie.
[26]

Dans notre série, la durée d’hospitalisation a varié de quatre a douze jours
avec une durée moyenne de séjour de 6.4 jours pour a la fois les patients qui ont
bénéficiés d’une laparoscopie ou d’une laparotomie.

En comparaison des deux méthodes utilisées dans notre série on constate que
la durée d’hospitalisation était plus courte chez les patients ayant bénéficié d’une
laparoscopie d’emblée (au nombre de cing) avec une durée d’hospitalisation
moyenne de 5.2 jours contre 8 jours pour les patients ayant bénéficié d’emblée
d’une laparotomie (au nombre de 3) et la ceelioscopie convertie en laparotomie (1

seul cas).
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11. Evolution :

A. Evolution a court terme :

Neuf patients ont été opérés.

L’évolution a été favorable chez tous nos patients

B. Devenir a moyen et a lonqg terme :

Cing patients sont perdus de vue.

Quatre patients ont été suivis et convoqués pour juger leur évolution. Le

tableau qui suit récapitule leur évolution.

Age
Recul

Signes respiratoires

Signes digestifs
Examen clinique
Radiographie
thoracique

Tomodensitométrie

Echographie
cardiaque

Cas 1

6 ans
60 mois

Absent

Absent
Normal

Normale

Non
réalisée

Normale

Cas 2

6 ans et 10 mois
10 mois

Essoufflement

Absent
Normal

Normale

Non réalisée

Fuite mitrale
grade | avec
valves remaniées
pas d’ HTAP

Cas 3
17 mois
10 mois

Absent

Absent
Normal

Normale

Non
réalisée

Non
réalisée

Tableau 5 : Evolution des patients a long terme.

Cas 8

14 ans
81 mois

BPP

absent
Normal

Surcharge hilaire

Foyers d’atélectasies
LI bilatéraux avec
foyer de DDB du LM.
IT G max 30 mm hg,
VG rond sans
retentissement de
bonne fonction, valve
mitrale épaissie avec
fuite mitrale grade |
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Figure 27 : Cliché thoracique de face du cas N°8 réalisé en 2013.

Présence d’une image de surcharge hilaire.
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Figure 28 : TDM thoracique du cas N°8 réalisé en 2013 (fleches blanches : montre

I’existence de foyer d’atélectasie, fleches noires : foyer de DDB).
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Figure 29 : Cliché thoracique de face du cas N°8 réalisé en 2017.

Persistance de la surcharge hilaire bilatérale.
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Figure 30 : Cliché thoracique de face du cas N°1 réalisé 1 an apres I’opération.

Disparition des clartés digestives intra-thoracique, absence d’anomalies sur le

cliché.
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DISCUSSION
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. Etiopathoqgénie :

Environ 10% des cas avec HDC ont des aberrations chromosomiques telles que
la tétrasomie de mosaique 12p ou le syndrome de Pallistere Killian (PKS), la trisomie
18, la trisomie 21, la trisomie 13, le del (4) (p16.3) ou le syndrome de Wolfe
Hirschhorn, +der(22) t (11; 22) (q23; ql1) et la trisomie partielle 11q et la délétion
de la trisomie partielle 22,15q26, 2, la délétion 141942 et la suppression 8p23.1.

[27]

L'apparition de trisomie 21 dans HDC est tres rare. Dans la trisomie 21, les
hernies de Morgagni sont plus fréquentes que les hernies de Bochdalek. La hernie de
Morgagni est une hernie rétro-sternale ou para-sternale antérieure qui peut
provoquer une hernie du foie ou des intestins dans la cavité thoracique et

représente moins de 5% de toutes les HDC. [27]

Cependant, l'incidence des hernies de Morgagni associées au syndrome de

Down était de 20% [27]

Le nitroféne (2,4-dichlorophényl-p-nitrophényléther) est un herbicide qui a
été utilisé pendant de nombreuses années pour créer un modele animal tératogéne

de HDC.

Le nitrofene a une faible toxicité chez les rongeurs adultes, mais son
administration a des rongeurs enceints entre le 8¢éme jour et lel1éme jour apres la
conception donne lieu a un taux élevé de HDC, tout remarquablement similaire a la

malformation humaine. [28]
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A co6té du nitroféne d’autre substances ont été décrites comme tératogéne
induisant des HDC :
L'acide biphénylcarboxylique (BPCA), le bisdiamine [N, N'-octaméthylénebis

(dichloroacétamide)] et le SB210661 induisent tous des défauts diaphragmatiques.

BPCA est un produit de rupture d'un antagoniste du récepteur thromboxane-
A2, la bisdiamine est un inhibiteur de la spermatogenéese et le SB-210661 est un

dérivé de benzofuranyl-urée développé pour inhiber la 5-lipoxygénase. [29]

L’étiologie demeure inconnue. Elle a été décrite en association avec la prise

maternelle de thalidomide, d’anticomitiaux et de quinine. [15]

Parmi les autres substances pouvant induire des HDC une étude portant sur la
consommation d’alcool et de tabac est sa relation avec la survenu de HDC a été
réalisée et porte sur un grand échantillon basé sur la population et la disponibilité
d'informations plus détaillées sur la consommation d'alcool et la cigarette. Cette
étude a pu déterminer les informations sur la fréquence et la quantité pendant les
périodes critiques de développement. Les données ont également permis I'examen
du mode d'administration pour l'exposition au tabac (par exemple, actif et / ou
passif) et le type d'alcool consommé (par exemple, la biéere, le vin, les spiritueux
distillés). Enfin, la large taille de I'échantillon permet d'examiner les différences de
risque par phénotype et sous-type. Sur la base de ces données, l'exposition péri-
conceptionnelle a la cigarette peut augmenter le risque de HDC, bien qu'une
enquéte plus approfondie soit justifiee. Des études supplémentaires devraient
également examiner les voies hypothétiques qui tiennent compte de l'effet de risque

de tabagisme présenté dans cette étude. [30]
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Le défaut de fermeture du diaphragme pourrait étre en rapport avec un déficit
en fibrilline de type 1 durant le développement fcetale. Cette glycoprotéine est un
constituant majeur des microfibrilles des fibres élastiques du tissu conjonctif. Les
mutations du géne FBN-1 sont a I'origine d’un déficit quantitatif ou qualitatif en
fibrilline 1 responsable d’anomalies histologiques des fibres élastiques. Une
mutation du FBN-1 a été récemment mise en évidence chez les patients porteurs de

la hernie diaphragmatique de la fente de Larrey. [31]

La hernie de Morgagni est un défect antérieur du diaphragme. Elle se
caractérise par une hernie des contenus abdominaux a travers le foramen de
Morgagni, Petite zone triangulaire du diaphragme adjacente a lI'extrémité inférieure
du sternum. Il n'y a pas de modéle de souris mutant avec un phénotype clair de la
hernie de Morgagni. Cependant, le tamarin de lion doré (Leontopithecus rosalia), un
petit primate en voie d'extinction de la forét tropicale cétiere atlantique du Brésil,
peut constituer un modéle trés utile de ce type spécifique de HDC. L'incidence de
cette hernie diaphragmatique chez les tamarins néonatals est de 9%. Bien que le
mécanisme précis n’ait pas été déterminé, le modéle suggére un simple mode
autosomique récessif d'héritage. De toute évidence, la (les) mutation (s) génétique
(s) qui engendre le défect du diaphragme de type Morgagni a pénétré le génome du
tamarin a un degré frappant et mérite d'étre approfondie. [32]

La premiere preuve reliant les rétinoides a la HDC provient de I'examen des
nouveaux rats né ayant suivi un régime déficient en vitamine A. Des hernies
diaphragmatiques étaient présentes chez 25 a 70% de la descendance déficientes en
vitamine A, dont la majorité était HDC droite. Le taux de hernie a diminué lorsque la
vitamine A a été introduite dans le régime et totalement empéché si la vitamine A a

été administrée aux 10éme et 11éme jours de la gestation. [29, 15]
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Collectivement, toutes ces données impliquent fortement que la HDC est
causée par une interférence avec la voie de signalisation des rétinoides. Si ces
données expérimentales sont démontrées chez I'hnumain, les rétinoides peuvent étre
utilisés comme une approche thérapeutique alternative visant a améliorer

progressivement la croissance pulmonaire. [29]

La signalisation rétinoide (RA) est essentielle pour le développement du
diaphragme et du poumon, et on a émis I'hypothése que des perturbations subtiles
de cette voie pourraient contribuer a I'étiologie de HDC isolée. Nous avons utilisé
des séries temporelles de poumons normaux et HDC chez les humains, chez des
rats exposés au nitrofene et dans une hernie induite par voie chirurgicale chez des
lapins pour effectuer une analyse transcriptionnelle systématique des composants

clés de la voie de la RA. [33]

Les résultats montrent que la perturbation de la signalisation RA fait partie de
la pathogenése HDC, et que la dysrégulation de cette voie devrait étre considérée

comme spécifique de cette hernie. [33]
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Il. Epidémioloqgie :

La HDC est un défaut de naissance commun qui est associé a une morbidité et
une mortalité considérable. Une discussion sur I'épidémiologie des HDC est
compliquée par le manque de méthodes uniformes de collecte de données car
certaines études sont basées sur la population, capturant tous les cas de HDC
détectés au début de la grossesse et lors d'autres soins hospitaliers. [34]

Basé sur la capture des patients atteints de HDC qui survivent a
I'accouchement et a un renvoi ultérieur dans un centre spécialisé. Cet écart révele la
«mortalité cachée» de la HDC, un concept introduit par Dr. Michael Harrison en
1978. Les études doivent tenir compte de l'impact de la mortalité cachée afin
d’estimer la prévalence et la fréquence des cas «HDC isolés» et «complexes» et de la

mortalité. [34]

1. Incidence :

Les estimations de l'incidence de la hernie diaphragmatique congénitale se
situent entre 1 sur 1 800 a 1 sur 5 900 naissances vivantes. L'incidence la plus
élevée (1 sur 1 800) expliqué par le taux de mortalité caché (L'estimation des
ovocytes et des avortements). [35]

La hernie de Morgagni est rare, elle représente 2 a 4% de tous les types de
hernies diaphragmatiques congénitales [36].

Notre série ne comporte que 9 cas de HRCX durant la période de janvier 2004
a décembre 2015. Ce chiffre ne reflete certainement pas la réalité, parce que:

- Le diagnostic anténatal n’est pas encore réalisé.

- Déces de patients dans le cas de la hernie entrant dans le cadre du syndrome
polymalformatif.

- Diagnostic non fait du fait des symptémes non spécifiques au sein des hépitaux

périphériques.
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2. Sex-ratio :

Une étude concernant des nourrissons et des enfants s’étalant sur une période
de 20 ans (janvier 1990-décembre 2010) a trouvé 53 patients atteints de la hernie
de Morgagni qui ont été traités. Il y avait 38 patients de sexe masculin 71.69 % des
cas et 15 de sexe féminin  28.3 % des cas. Leur age au diagnostic variait de 1 mois
a 9 ans (moyenne de 22,2 mois). [37]

Tableau 6 : Répartition de sexe, étude comparative entre notre série et la littérature.

Garcons Filles
Auteurs Nombre Nombre
Pourcentage Pourcentage
de cas de cas
S. Razine [6] 7 87.5% 1 12.5%
Al. Salem [37] 38 71.69% 15 28.30%
L. Sahnoun [1] 4 57.14% 3 42.85%
V. Abraham [38] 13 65% 7 35%
J. Golden [36] 20 76.92% 6 23.07%
Notre série 8 88.88% 1 11.11%

La plupart des études rapportent une prédominance masculine nette de la
Hernie de Morgagni (S. Razine, Al. Salem, L. Sahnoun, V. Abraham, J. Golden).

Dans notre série une nette prédominance masculine est également notée, 8
garcons et 1 fille. Avec un sex-ratio garcons-fille de 8.

Une étude portée sur 135 articles publiés présentant des données clinique
pour 298 patients. Les femmes ont composé 62% des patients dans cette étude.
L'age moyen des patients était de 53 ans. Cette étude a été portée sur la population

adulte. [39]
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3. Age :

Les hernies cliniquement évidentes a travers le foramen de Morgagni sont peu
fréquentes a tout age. Malgré leurs étiologies congénitales, ils sont moins souvent
détectés chez les enfants que chez les adultes. Lorsque la hernie de Morgagni se
présente dans la petite enfance, elle est généralement accompagnée d'une ou
plusieurs anomalies. [40]

Tableau 7 : Comparaison de I'dge moyen dans notre série par rapport a la littérature.

Auteurs Nombre de cas Age moyen
S. Razine 8 29 mois
Al. Salem 53 22.2 mois
L. Sahnoun 7 28 mois
V. Abraham 20 29.6 ans
J. Golden 26 14.75 mois
Notre série 9 39 mois

L’age de nos patients varie entre un 6 mois et 12 ans. Avec un age moyen
d’environ 39 mois.

Six de nos malades sont des nourrissons. Soit 66% des cas, les trois autres
malades sont des enfants de plus de 2 ans soit 34% des cas.

5 de nos patients ont présenté le premier symptéme dans la période entre un

Mmois a une année, soit 55% des cas.

33% des patients ont présentés leur symptomatologie a plus d’une année.

Il convient de noter qu’un seul patient a présenté des symptémes au cours de

la période néonatale soit 11% des cas.

La différence de moyenne d’age peut étre expliqué par le fait que la hernie de
Morgagni reste longtemps asymptomatique et qu’elle est découverte de facon
fortuite lors de I’exploration de d’autre pathologie.

Le défect est souvent petit et peut rester asymptomatique jusqu'a la vie

adulte. [5]
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4. Latéralité :

La hernie de Morgagni est plus fréquente sur le c6té droit, au niveau de la

septieme c6te de chaque c6té de la xiphoide dans un espace ou les vaisseaux

épigastriques supérieurs passent. Des défauts peuvent également se produire a

gauche, a la ligne médiane, ou bilatéralement. Lorsqu’elle se produit du c6té gauche

elle est appelée hernie de Larrey. [41]

La hernie de Morgagni se produit du cété droit plus souvent que le coté

gauche qui peut étre expliqué par le fait que l'espace est recouvert par le péricarde a

gauche. [42]

Tableau 8 : Comparaison de la latéralité de notre série et la littérature.

Auteurs

S. Razine
Al. Salem
L. Sahnoun
V. Abraham
J. Golden

Notre série

Dans notre série on note un

qui s’oppose a I’étude porté par Al. Salem.

Nombre de cas

53

20

26

Nombre de la hernie

Droite | Gauche | bilatérale
3 2 3
22 15 16
4 1 2
0 20 0
6 5 2
Ligne médiane : 13 cas
4 5 0

nombre Iégerement plus élevé de hernie gauche
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5. Malformations associées :

Tableau 9 : Comparaison entre les malformations associées trouvées dans notre série et celle de la littérature.

Auteurs Nomcl;;e de fréquence malformations associées
Trisomie 21 hypertélorisme
) rein en fer a cheval fente palatine

S. Razine 6 66,7 % ) i i
dysmorphie faciale syndactylie
macrocranie Syndrome de JPC
Cardiopathie congénitale
syndrome de Down malformation anorectale
(trisomie 21) hydrocéphalie

Al. Salem 38 71,7 % hernie inguinale testicule non descendus
malrotation hémangiome
hernie ombilicale scoliose
hypospadias

L. Sahnoun 3 42.8 % Trisomie 21

V. Abraham 0 -
Trisomie 21 Omphalocéle

J. Golden 14 53.8 % PPHN Syndrome de Prader Willi
Pentalogy de Cantrell Hypotonie.
Trisomie 21

L. cardiopathie congénitale hernie ombilicale

Notre série 5 55.55 % i

(CIA) Protrusion sternale

hernie inguinale
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La hernie de Morgagni peut étre accompagnée de maladies cardiaques
héréditaires et d'autres anomalies génétiques a un taux de 34% a 50%. Le syndrome
de Down était associé a la hernie de Morgagni a un taux de 20% a 30% dans une
grande série, et il a été suggéré que I'hypotonie musculaire joue un rble dans cette
relation. [43]

Ahmed Hassan Al-Salem a émis une conclusion intéressante en rapport avec
une incidence remarquablement élevée d'anomalies associées chez ceux qui ont une
hernie congénitale de Larrey-Morgagni (HCLM) bilatéral par rapport a ceux qui ont
une hernie unilatérale. [44]

Dans environ 60% des cas, la HDC est isolée avec I'absence de malformations
congénitales supplémentaires. [45]

Dans les 40% des cas de HDC qui restent on note des malformations
supplémentaires dans le cadre de l'aneuploidie des chromosomes, des syndromes
monogenes ou, plus généralement, un ensemble d'anomalies majeures et / ou
mineures qui ne constituent pas un motif actuellement reconnaissable ou ont une
base génétique identifiable. Les exemples choisis de chacune de ces catégories sont
présentés ci-dessous. [45]

Vv Aneuploidie chromosomique associée a HDC

Certaines des anomalies chromosomiques courantes détectées par l'analyse
standard des chromosomes a bandes G comprennent la trisomie 18, la trisomie 21
et la Tetrasomie 12p (isochromosome 12p ou Pallister-Killian syndrome)

Del (15) (926.1-9g26.2)

Del (8) (p23.1)

Del (4) (p16) syndrome de Wolf-Hirschhom

Del (1) (g41-9g42.12)

+ Der (22) t (11;22) (g23;911) trisomie 22

823
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Vv Syndromes monogénigues connus associés a HDC
Syndrome de Cornelia de Lange
Syndrome Cranio-fronto-nasal
Syndrome de Donnai-Barrow / syndrome facio-oculo-acoustico-renal
syndrome de Fryns
Syndrome de Matthew-Wood
Défauts multiples de segmentation vertébrale
Syndrome de Simpson-Golabi-Behmel

syndrome de Denys-Drash, syndrome de Frasier et syndrome de Meacham

v HDC avec d'autres malformations congénitales qui ne constituent pas un motif
reconnaissable
HDC et malformations cardiovasculaires
HDC et anomalies du systéme nerveux central

HDC et anomalies des membres
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[1l. Diagnostic :

Le diagnostic de la hernie de Morgagni peut étre fait :

@ Soit en anténatal, grace au développement des moyens d’imagerie.

@ Soit en postnatal, souvent devant un tableau de broncho-pneumopathie a
répétition parfois plus tard, devant des troubles atypiques, voire méme de

facon fortuite.

1.Diagnostic prénatal :

Environ 60% des cas de HDC sont détectés de maniere prénatale soit par
échographie, soit par imagerie par résonance magnétique fcetale (IRM). Ces
technologies sont de plus en plus précises pour la détection de HDC mais ne
peuvent pas détecter de maniéere fiable des anomalies mineures telles que la
dysmorphie faciale. Les algorithmes qui prédisent le volume pulmonaire a la
naissance sont de plus en plus précis et fournissent des informations utiles pour
planifier I'emplacement et la méthode d'accouchement ainsi que le pronostic sur la

morbidité et la mortalité. [45]

A.Echographie anténatale :

La HDC est le plus souvent diagnostiquée lors de l'autopsie morphologique
effectuée de la 18¢me a la 22éme semaine de grossesse. Au cours de cette étape,
I'ultra-son montre le diaphragme comme une structure hypoéchogéne fine entre le

thorax et I'abdomen. [46]
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L'expérience de I'échographiste, I'dge gestationnel, la position du fecetus, le
c6té de la lésion, l'extension de l'altération et l'existence de malformations
supplémentaires sont des aspects qui influent sur la capacité d'identifier cette
malformation. [46]

En effet I’échographie anténatale de dépistage joue un réle fondamentale dans
le diagnostic précoce de la HDC et notamment la hernie de Morgagni. On retrouve a

I’échographie : [47]

Des images anéchogenes intra-thoraciques correspondant a des structures
digestives (anses intestinales, estomac).

- L’absence de tissu pulmonaire du méme co6te.

- La déviation des structures médiastinales tels que le déplacement
controlatéral du cceur.

- L’absence d’intégrité du diaphragme.

On retrouve également : [48]
- Poly-hydramnios maternels.
- Une bulle stomacale absente ou intra-thoracique.
- Une petite circonférence abdominale.

- Hydropsie purement fcetale.

Dans les pays développés, un taux élevé de détection prénatale de la hernie
diaphragmatique congénitale (59%) a été rapporté et I'dge gestationnel au diagnostic
était supérieur a 24 semaines dans la moitié des cas diagnostiqués en prénatals.
Cependant, la détection prénatale de HDC est rare dans les pays en développement

en raison du manque d'installations adéquates. [48]
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Les patients diagnostiqués de facon prénatale devront subir des études
d'imagerie supplémentaires pour évaluer certains facteurs pronostiques et des

études génétiques pour exclure les anomalies congénitales associées. [48]

Lorsque le diagnostic de la HDC est établi, plusieurs critéeres recueillis par les
techniques d’imagerie prénatale vont permettre d’évaluer le pronostic. L’objectif est
de déterminer I'impact de la malformation sur le développement pulmonaire.
Certains criteres sont controversés, comme I’dge au moment du diagnostic, la

présence d’un hydramnios, la mesure de la taille des cavités cardiaques. [47]

Dans notre série aucune échographie anténatale n’a été réalisée.
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Figure 31 : Echographie anténatale A : Grand épanchement péricardique comprimant
les poumons (fleches blanches) contre la paroi thoracique postérieure. B : hernie
hépatique (astérisque) dans la poitrine a travers un défaut antérieur dans le

diaphragme. [49]
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Figure 32 : Echographie transversale de la poitrine faetale montre que le foie hernie
dans une cavité péricardique remplie de liquide avec compression des poumons

postérieurement. E : épanchement péricardique; H, coeur; L, poumon; Li, foie. [50]

Figure 33 : Echographie longitudinale du foetus livré a l'aide d'une sonde linéaire a
haute fréquence montre la hernie du foie dans le sac péricardique rempli de liquide
antérieurement. Le poumon comprimé est vu en arriére. E, épanchement

péricardique; H, cceur; L, poumon; Li, foie. [50]
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B. IRM fcetale :

La capacité multiplanaire et I’excellente résolution des tissus mous rend I'IRM
une excellente modalité d'évaluation du diaphragme. [51]

L'IRM fournit en outre une excellente résolution des tissus mous et démontre
le diaphragme comme une mince feuille de muscle séparant la cavité thoracique et
abdominale. Il a une faible intensité de signal par rapport a celle d'autres muscles
squelettiques. L'imagerie multiplanaire permet une meilleure compréhension de

I'orientation de I'anatomie diaphragmatique et des pathologies. [51]

Figure 34 : IRM obtenue chez un feetus a 20 semaines, montre le diaphragme

comme une bande noire (fleches) inséparable du foie et de la rate. [51]
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En présence de la hernie de Morgagni le diaphragme antérieur apparait a I'IRM
comme une bande large avec des marges irrégulieres, mal définies ou angulaires
plutdt que comme une ligne mince. La connaissance de ces variations anatomiques

aide au diagnostic correct des hernies de Morgagni. [51]

L'IRM est nettement supérieure a démontrer la HDC car cela permettra de
visualiser a la fois le poumon ipsilatéral et controlatéral. L'imagerie par résonance
magnétique prénatale pour HDC a d'abord été décrite par Hubbard et al. En 1997.
Cependant IRM est réalisée apres une cordocentese et une curarisation foetale avec
du bromure de rocuronium (ce qui est nécessaire en cas de mouvement feetal

excessif). [52]

En effet 'IRM fcetale permet une estimation du volume pulmonaire. Elle
détermine le rapport volume observé/volume attendu pour I’age gestationnel appelé
FLV (fetal lung volume, volume pulmonaire fceetale), dont la valeur a été corrélée au
devenir postnatal. Cependant, les données rapportées dans la littérature sont

obtenues tardivement au cours du 3éme trimestre de la grossesse. [47]

Le diagnostic prénatal de HDC isolé, soit par ultrasons, soit par IRM, devrait
permettre une évaluation compléte de la génétique. En plus de recueillir une
grossesse détaillée et des antécédents familiaux, une analyse chromosomique
standard et un échocardiogramme devrait étre effectué. Ce traitement est indiqué
méme dans les cas avec une HDC apparemment isolée car des anomalies majeures

et mineures peuvent étre détectées avant I'accouchement. [45]
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2.Diagnostic postnatal :

La hernie de Morgagni est peu symptomatique et peut rester latente pendant
plusieurs années ou se présenter dans un tableau respiratoire ou digestif atypique
ou de maniere fortuite a I’occasion de I’étude d’une autre pathologie. La hernie de
Morgagni se présente rarement dans un tableau de volvulus.

A.Clinique :

La découverte de la hernie de Morgagni est souvent retardée vu la pauvreté
des symptomes et leurs manque de spécificités. Elle est souvent découverte a
I’occasion :

Signes fonctionnels :

v/ Signes respiratoires :

- Cyanose. [53]

- Géne respiratoire au moment des tétés. [54]

- Broncho-pneumopathie a répétition. [53, 55,56]
- Dyspnée. [53,58]

- Détresse respiratoire. [54, 55,56]

- Toux. [55,58]

- Exacerbation nocturne tableau d’un asthme. [58]
v Signes digestifs :

- Vomissement. [53,54, 55, 56]

- Nausée. [17]

- Reflux gastro-cesophagien. [17]

- Plénitude postprandiale. [56]

- Diarrhée. [56]

- Constipation. [56, 59]

- Douleur abdominale. [59]

- Tableau d’occlusion intestinale est rare pour la HM. [59]

Dans notre série la symptomatologie était dominée par les signes respiratoires.
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Tableau 10 : Comparaison entre les signes fonctionnels trouvés dans notre série et ceux de la littérature.

Nombre Diagnostic Asympto Sympto

Auteur decas anténatale matique matique Typede symptomes
-  BPParépétition 87.5 % - Cyanose 125 %
: - Dyspnée 62.5 % - Vomissement 37.5 %
S Razine 8 0 0 8 - Toux 50% - Constipation 25 %
- TirageSSet IC 12.5 % - Diarrhée 12.5%
- Infection respiratoire récurrente 81 % :
. : - Refl - h .
Al. Salem 53 0 3 50 - Symptdmes non spécifiques des voies o/ef Ux gastro-oesophagien 3.8
respiratoires supérieures 9.4 % °
- Broncho-pneumopathie arépétition 71.14 % - Vomissement + retentissement
L Sahnoun ! 0 0 ! - Détresserespiratoire 28.57% staturo-pondérale 14.28 %
V. Abraham 20 1 8 11 - Inconfort abdominal - Doleur aprés repas
- Probleme respiratoire 42.3 % - Douleurs abdominales 3.8%
J. Golden 26 2 11 13 - Hypoplasie pulmonaire et hypertension 3.8
%
- Détresse respiratoire 66.66% - Tirage 33.33 %
s - Broncho-pneumopathie a répétition 66.66 % - Toux 44.44 %
Notre série 9 0 0 ? - Dyspnée 55.55% - Vomissement 11.11 %
- Cyanose 44.44% - Difficulté de tété 33.33 %
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Signes généraux :
- Fiévre. [53]
- Polypnée. [53]
- Retentissement staturo-pondérale. [1]
Signes physiques :
En dehors de I’existence de signes respiratoires, I'examen physique contribue

peu au diagnostic de la hernie de Morgagni. [54]

Dysmorphie. [53]

- Examen abdominal et respiratoire normal. [56]

- Sensibilité de rebond particulierement marquée au quadrant supérieur droit
et a I'épigastre. [53]

- La percussion et l'auscultation du thorax révelent des zones de tympanisme
et des éclaboussures de sons. [57]

- Murmure vésiculaire diminué. [58]

- Rales bronchiques diffus. [58]

- Asymétrie de la paroi thoracique. [60]

- Sang au toucher rectal. [53]

Dans notre série les signes physiques étaient dominés par des réales et la

polypnée.
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Tableau 11 : Comparaison entre les signes physiques trouvés dans notre série et

Nombres
Auteurs
de cas
S. Razine 8
Notre série 9

ceux de la littérature.

Signes physiques

Rales ronflants 62.5 %

BHA intra thoracique 37.5 %

Fievre 37.5 %

Rales sibilants + rales crépitants 25 %
Thorax globuleux asymétrique 25 %
Déviation des bruits du cceur 25 %
Syndrome d’épanchement 12.5 %
Adénopathies cervicales 12.5 %
Polypnée 12.5 %

Protrusion sternale 12.5 %
Hippocratisme digitale 12.5 %

Fievre 11.11 %

Polypnée 33.33 %

Protrusion sternale 11.11 %
Dysmorphie 33.33 %

Déviation des bruits du coeur 22.22 %
Réales 44.44 %

Bruits hydro-aériques intra-thoracique
33.33 %

Souffle cardiaque 22.22 %

Peu de séries décrivent les signes physiques présentés par leurs patients.
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B. Paraclinique :

Une enquéte radiologique a été utilisée pour le diagnostic de la hernie
diaphragmatique congénital de Larrey-Morgagni comprenant la radiographie
thoracique, I'échographie, transit ceso-gastro-duodénal, la tomodensitométrie et

I'IRM. [44]

a. Radiographie thoracique :

La plupart des hernies de Morgagni sont découvertes lors d'un examen de
radiographie thoracique, parfois fait par hasard. [56]

Le diagnostic de la hernie de Morgagni peut étre facile lors de la découverte a
la radiographie de boucle d'intestin remplis d'air au-dessus du diaphragme. [54, 61,
62, 63]

La hernie de Morgagni peut apparaitre comme une opacité non identifiée ou
masse grasse dans l'angle cardio-phrénique droit et peut étre difficile a différencier
de la graisse péricardique proéminente. [61, 62, 63]

En effet si les viscéres au-dessus du diaphragme sont solides, le diagnostic
différentiel est celui d'une masse médiastinale antérieure. [54]

La hernie de Morgagni peut poser un probleme de diagnostic différentiel a la
radiographie thoracique avec les autres masses contenant des matiéres grasses
comprenant le lipome, le tératome, le thymome, le thymolipome et le liposarcome.
[61]

La détection des vaisseaux ovalivaires curvilignes déplacés dans la «masse» ou
la traversée du défect diaphragmatique, caractérise la hernie de Morgagni. [61]

Les autres moyens d’imagerie décrit ci-dessous prouvent leurs utilités en cas

de difficulté de diagnostic.
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Dans notre série tous nos patients ont bénéficié d’une radiographie
thoracique. Le signe radiologique retrouvé le plus souvent chez nos patient est la

présence de clartés digestives en intra-thoracique chez 77% des cas.

Quelques images radiographiques de la hernie de Morgagni présentées dans

la littérature.

Figure 35 : Une grande hernie diaphragmatique droite avec un déplacement du

médiastin vers le c6té gauche. [55]
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Figure 36 : Hernie de Morgagni chez un enfant de 2 ans. La radiographie thoracique
de profil montre la hernie d'une boucle intestinale (fleches) dans un emplacement

classique par un défect antéro-médial. [51]
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Figure 37 : Radiographie thoracique de profil montre la présence d'une boucle
intestinale dans le médiastin antérieur, ce qui souleve la suspicion d'une hernie de

Morgagni-Larrey. [62]
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b. Echographie abdominale :

Dans certaines situations et en cas de confusion concernant le diagnostic de la
hernie de Morgagni, I'échographie est utile pour établir le diagnostic spécialement
dans le cas ou I’'un des sacs est vide en présence d’une hernie bilatérale ou unique.
[44]

L'échographie est utile, en particulier chez les enfants, lorsque le Doppler
montre le signal des vaisseaux hépatiques qui confirme la hernie hépatique, bien
que la présence d'omentum ou de bouches intestinales remplies de gaz puisse

entraver considérablement I'examen. [64]

Figure 38 : Vue sagittale, échographie abdominale, détection du défect dans le
diaphragme a la fleche centrale, et continuité du foie intra-abdominal a droite avec

le segment hépatique intrathoracique sur la gauche. [54]
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c. Lavement baryté :

Le lavement baryté a été réalisé chez un seul patient soit 11% des cas et a
montré la présence du colon transverse en intra-thoracique.

En présence d’'une hernie de Morgagni contenant seulement le colon, il existe
une opacité a la radiographie thoracique sans preuve de hernie intestinale qui est
souvent découverte fortuitement lors de la chirurgie ce qui rend le diagnostic plus
difficile et peut préter a confusion avec d’autre pathologie tel que kyste pleuro-

péricardique, le lipome et d'autres tumeurs intra-thoraciques d’ou I'indication du LB

qui confirme habituellement le diagnostic lorsque le célon est hernié. [57]

Figure 39 : Lavement baryté montrant une hernie antérieure du colon dans le thorax.

[37]
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Figure 40 : Lavement baryté montrant une hernie du colon transverse dans le thorax

fleches noires. [65]

Figure 41 : Lavement baryté du cas N°1.

Hernie diaphragmatique gauche avec présence du colon en intra-thoracique.
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d. Tomodensitométrie :

Dans le passé, lors de la suspicion de la hernie de Larrey Morgagni la routine
était de faire une radiographie antéro-postérieure du thorax et une radiographie
thoracique de profil pour démontrer la hernie antérieure des boucles intestinales
dans la poitrine. Ceci est généralement confirmé par un lavement baryté ou un
TOGD. [44]

Ceci n’est pas toujours le cas et parfois le diagnostic peut étre difficile ou
retardé si le sac hernié est vide ou contient par exemple une partie du foie. [44]

En effet le sac hernié peut étre vide et il est fréquent que certains de ces
patients aient une radiographie thoracique normale, ce qui ne devrait pas empécher
un diagnostic de la hernie de Morgagni. [44]

Ceci est spécialement le cas chez ceux qui ont une hernie de Morgagni
bilatérale ou I'un des sacs peut étre vide. Dans de telles situations et en cas de
confusion concernant le diagnostic, la tomodensitométrie est utile pour établir le
diagnostic. La tomodensitométrie est utile pour démontrer le HCLM bilatéral méme
lorsque les sacs sont vides. [44]

La tomodensitométrie peut montrer la continuité entre I'organe hernié dans la
zone paracardique, qu'il s'agisse d'omentum ou d'une partie du foie et de 'omentum
abdominal et du foie. La tomodensitométrie est une enquéte précieuse pour
démontrer la HM bilatérale. [44]

Le résultat habituel de la tomodensitométrie est une masse rétro-sternale ou
para-sternale ou une densité de graisse représentant un omentum ou une
combinaison d'omentum et de visceres contenant de I’air. [59]

La tomodensitométrie peut étre utile pour différencier la graisse et le liquide
des tissus mous et distinguer la hernie de I’épiploon d'un lipome si les vaisseaux

épiploiques sont visibles au scanner. [64]

M.TAZI RIFFI Mahmoud 116



Les hernies rétro-costo-xiphoidienne de Larrey Morgagni Thése N° :007/18

Sur la TDM, une interruption brusque du diaphragme est en faveur d’un
défect diaphragmatique. L'interprétation est souvent difficile & apprécier car le plan
de balayage est souvent tangentiel au défect diaphragmatique. L'utilisation de coupe
coronale et la reconstruction de I'image sagittale peut surmonter ce probléme. [64]

Dans notre série la TDM thoraco-abdominale a été réalisée chez 6 de nos
patients, soit 66% des cas, ce qui a permis de poser le diagnostic, de préciser le

siege droit ou gauche de la hernie et de déterminer les organes herniés.

Quelques images scanographiques présentées dans la littérature.

\,.
f.\ =i

Figure 42 : TDM d'un enfant de 9 mois montrant une hernie bilatérale de Morgagni

avec une pneumopathie a répétition. [44]
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Figure 43 : TDM axiale avec injection de produit de contraste démontre une grande
déchirure dans I'hémidiaphragme gauche et une hernie des graisses et de la rate

dans le défect diaphragmatique. [61]

Figure 44 : TDM thoracique. Un défect est présent dans le diaphragme a droite
derriere le sternum (fleche). Par le défect, le tissu adipeux radio-opaque fait saillie

dans la cavité pleurale (téte de fleche). [66]
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e. Imagerie par résonance magnétique :

L'imagerie par résonance magnétique (IRM) peut fournir des informations
similaires a la tomodensitométrie mais il n'est généralement pas nécessaire. [59]

Le potentiel de l'imagerie multiplanaire, I'absence de rayonnement ionisant et
la réduction des artefacts de mouvement causé par le cceur et la respiration, rend
I''RM une technique d'imagerie utile dans le diagnostic des hernies
diaphragmatiques. Le diaphragme est bien représenté, en particulier le composant
antérieur. La hernie du foie par un défect droit est mieux démontrée dans le plan
sagittal et coronal. [64]

Dans notre série aucune IRM n’a été réalisé.

Figure 45 : Imagerie par résonance magnétique montrant le contenu du sac rétro

sternal (fleches blanches). [65]

En conclusion la tomodensitométrie et I'RM fournissent des informations
supplémentaires concernant la relation entre la hernie et les organes abdominaux
adjacents, le contenu du sac (qui est généralement le colon transverse et I'omentum)
et peut permettre une reconstruction tridimensionnelle du défect diaphragmatique.

[65]
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V. Diagnostic différentiel :

Bien que le diagnostic soit fréquemment évident, la hernie de Morgagni peut
étre mal diagnostiquée. [56]

Il peut s’agir d'un emphyseme lobaire, d'une malformation adénomatoide
kystigue des poumons, d'un pneumo-hémo-thorax, d'une masse médiastinale
antérieure ou d'un abcés pulmonaire secondaire a une pneumopathie

staphylococcique. [56]

Le diagnostic différentiel se pose également avec : [67]
@ Kyste pleuropéricardique.
@ Les franges graisseuses péricardiques.

@ Les tumeurs solides graisseuses de I’angle cardiophrénique :

Lipome.

Thymolipome.

Tératome.

Liposarcome. [61]

Thymome. [61]
@ L’absence de calcification et de composante solide permet d’éliminer le

tératome et le thymolipome.
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V. Traitement :

La hernie de Morgagni a connu pendant ces derniéres années une avancée
considérable dans le traitement par des techniques chirurgicales minimalement
invasives.

Le diagnostic de la hernie de Morgagni méme en I’absence de signes cliniques
doit conduire a la réparation du défect au niveau du diaphragme pour éviter tout
risque de complications pouvant engager le pronostic vital du patient.

En effet le traitement chirurgical électif de la hernie de Morgagni est indiqué
une fois le diagnostic effectué, quel que soit I'age, pour prévenir les complications
potentiellement émergentes, telles que l'incarcération et I'étranglement. Les
approches transabdominale et transthoracique, ouvertes ou endoscopiques, ont été

utilisées. [68]

1.Chirurgie a ciel ouvert :

L'approche transabdominale a été favorisée lorsque le diagnostic est certain
car elle permet : [24]

- Une réduction plus facile de la hernie, en particulier pour les hernies
bilatérales. [24, 40]

- Un abaissement facile des viscéres abdominaux contenu dans la hernie
jusqu'a leur emplacement normal dans I'abdomen. [24]

- L'évaluation du diaphragme controlatéral pour des  défects
supplémentaires. [40]

- L'évaluation concomitante et la réparation de la pathologie intra-

abdominale associée. [40]
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A. Conditionnement du patient :

- Patient réchauffé.

- Voies veineuses centrales sus et sous diaphragmatique permettant d’apprécier
les variations de la pression veineuse centrale pendant I’intervention.

- Voie artérielle ombilicale ou périphérique : mesure de la pression artérielle
sanglante.

- Oxymeétre de pouls pré et post-ductal.

B. Installation du patient :

- Décubitus dorsal avec une lordose dorsolombaire.

- Mise en place d’un billot a la base du thorax du c6té de I’incision.

- Le champ opératoire comprend le thorax homolatéral et I'abdomen, du
mamelon a I’'ombilic jusqu’a droite de la ligne médiane. Il faut penser a laisser
un champ accessible controlatéral pour une éventuelle pose de drain pleural en

urgence.

C. Anesthésie :

- Curarisation.

- Anesthésiques volatiles et fluorés

D.Voie d’abord :

La voie transversale sus ombilicale au niveau de la pointe des 10emes cotes et
décalée a gauche. La forme gauche est bien adaptée au nouveau-né dont I’'abdomen
est large et le rebord costal est souple.

La voie médiane sus ombilicale peut également étre utilisée mais semble

davantage exposer aux complications pariétales postopératoires (éviscération). [40]
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Certains auteurs préférent la voie médiane car c’est une voie rapide et permet
un acces facile aux deux cbtés dans le cas ou la hernie est bilatérale. [40]
Une incision sous-costale peut étre utilisée lors de la réparation de la hernie

de Morgagni. [40, 59]

E. Réduction des visceres herniés :

D’emblée, il faut faire I'inventaire des viscéres abdominaux herniés dans le
thorax. La plus grande partie des visceres peut étre réduite par manipulation
manuelle tres douce. Cette réduction est facilitéte en équilibrant la pression
intrathoracique avec la pression externe par introduction d’un petit drain par
I’orifice de la hernie.

D’éventuelles adhérences sont libérées a la pince coagulatrice bipolaire et aux
ciseaux.

En cas de breche pulmonaire, la pneumostase est assurée par des points de

Prolene 6/0.

F. Bilan Iésionnel :

Le bilan est complété aprés réduction des visceres herniés a la recherche de
I’existence :

- Un sac herniaire qui est identifié et n’est généralement pas reséqué. [59]

- Existence d’une séquestration pulmonaire associée.

- Une malrotation intestinale aprés réduction de I'intestin dans I’labdomen.
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G.Réparation de la bréche diaphragmatique :

La paroi abdominale antérieure représente habituellement le seul point
d’appui antérieur pour amarrer le bord antérieur du diaphragme.

Il était généralement nécessaire de tirer le diaphragme jusqu'a la partie
postérieure du sternum. [59]

Comme dans tous les types de chirurgie de hernie, une fermeture sans tension
est requise pour prévenir la récidive. [40]

Pour les petits défects de la paroi diaphragmatique la réparation est effectuée
avec des sutures interrompues et non résorbables. [40]

Les patchs prothétiques sont utilisés pour fermer de plus grands défects. [40]

Chez de nombreux patients, il n'est pas nécessaire de drainer I'espace pleural.
[40]

Des points de fil non résorbables assez proches les uns des autres sont
passés dans la berge postérieure de I’orifice. lls doivent prendre un large et solide

appui en avant sur les berges aponévrotiques de I’incision.

H. Fermeture pariétale :

Elle est le plus souvent possible sans tension exagérée. La pression intra
gastrique peut étre mesurée en cas de doute, et ne doit pas dépasser 15 mm Hg. En
cas de tension excessive, on peut ne fermer que la peau, avec traitement secondaire
de cette éventration. La nécessité de recourir a une plaque pariétale prothétique est
rare. Des manceuvres telles que la vidange du méconium colique vers l’anus et
I’étirement de la paroi abdominale peuvent étre un appoint utile pour permettre la

fermeture abdominale.
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Figure 46 : a. Défect supérolatéral a la jonction gastro-cesophagienne (fleches
noire). La rate est vue en dessous (fleche jaune).
b. Défect partiellement fermé avec une suture en polypropyléne.

c. Un maillage «sandwich» suturé sur le défect. [38]

Figure 47 : Photographie péropératoire montrant la hernie bilatérale de Morgagni

chez un enfant de 9 ans. [44]
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2.Laparoscopie :

La premiére réparation laparoscopique d’une hernie de Morgagni a été
signalée par Kuster et al en 1992. [24]

Actuellement beaucoup de cas ont été répertoriés.

La laparoscopie est un excellent moyen pour confirmer le diagnostic et de
réparer une hernie non compliquée de Morgagni. Le sac de la hernie peut étre
facilement visualisé a travers le laparoscope et le contenu de la hernie peut ensuite
étre facilement réduit.

Le sac n'est généralement pas retiré et le défect est fermé avec des sutures en
soie et renforcé avec une maille agrafée sur le diaphragme. D'autres avantages de la
réparation laparoscopique sont la réduction des traumatismes, une récupération
plus rapide et un retour plus rapide a l'alimentation et a I'activité normale.

Lors de l'opération, il convient de savoir s'il faut retirer le sac et utiliser une
meéche. Presque 90% des cas de hernie de Morgagni ont un sac.

Comme décrit dans Kuster et al, il a été recommandé de ne pas enlever le sac
car cela pourrait entrainer un pneumo-meédiastin massive avec des complications
respiratoires et circulatoires potentielles. [24]

Plusieurs méthodes et techniques laparoscopiques ont été décrites pendant
ces derniéres années de part le type de sutures, I’'acces au défect diaphragmatique
part un accés unique ou multiple.

Ci-dessous on décrira les différentes techniques utilisées et la différence de

matériel entre chacune des méthodes.
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A.Technique chirurgicale classique : [69]

Apres la réalisation d’une anesthésie générale avec intubation orotrachéale et
sondage nasogastrique enlevé en fin d’opération. Le patient est placé en position

couchée a I’inverse de la position Trendelenburg de la table opératoire. Le chirurgien

est situé dans la position dite francaise entre les jambes du patient.

o

Instrument lable

Figure 48 : L’installation du patient lors de la ccelioscopie. [70]
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La pression péritonéale varie entre 8 et 12 mm Hg.

Trois trocarts sont utilisés :

un trocart de 5 ou 10 mm placé par approche ouverte dans I'ombilic pour

I'optique.

2 autres trocarts de 3 ou 5 mm en triangulation avec I'optique.

© 5mm
Surgeon's left

4 @ 10 mm
Surgeon’s nght
@ 10 mm
O
Telescape S mm
UP - |

Figure 49 : Emplacement des trocarts. [70]
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Le type d'optique et de trocart adopté est conforme a la préférence du
chirurgien et a la disponibilité des instruments.

Apres réduction du contenu hernié par le défect diaphragmatique a l'aide
d'une pince attrayante, le ligament falciforme est ensuite séparé de la paroi
abdominale antérieure.

Le sac de la hernie peut-étre réséqué chez les patients.

La cautérisation des bords de la hernie de Morgagni est effectuée pour induire
des tissus cicatriciels et réduire l'incidence de la récidive.

Un point trans-pariétal positionné pour suspendre le diaphragme sur la paroi
abdominale peut en effet réduire la tension sur les 2 bords musculaires lors de la

fermeture du défect diaphragmatique (figure 50).

Figure 50 : Un point est positionné de maniére a suspendre le diaphragme sur la
paroi abdominale afin de réduire la tension sur les 2 bords musculaires lors de la

fermeture du défect. [69]
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Une réparation de la paroi abdominale antérieure a épaisseur totale est
effectuée avec des points interrompus qui ont été attachés dans le tissu sous-cutané
par des incisions cutanées mineures sépareées.

La majorité des chirurgiens préféraient inclure les 2 bords musculaires du
défect diaphragmatique et aussi le sac sur les points de suture, afin d'obtenir une
fermeture plus forte et d'éviter la formation d'une cavité résiduelle dans le thorax

(figure 51).

Figure 51 : Résultat final apres fermeture du défect diaphragmatique. [69]

Chez les patients présentant un tres grand défect diaphragmatique, le
rapprochement des berges diaphragmatiques n'est pas possible. Une maille de
polypropyléne de taille appropriée est fixée avec des sutures en spirale (Protack,
Autosuture, US Surgicals, Norwalk, CT, USA) et des endosutures de polypropylene
non résorbables. [70]

Aucun drain abdominal ou thoracique n’est laissé a la fin de la procédure.
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Plusieurs innovations ont été décrites intéressantes les unes que les autres
permettant de faciliter le geste opératoire et d’améliorer la fermeture du défect pour

prévenir une éventuelle récidive.

Figure 52 : lllustration schématique de la technique de fermeture du défect
diaphragmatique. A : une suture est introduite a travers la paroi abdominale
antérieure et passe a travers le bord postérieur du défect de la hernie (non
représenté sur la figure). La suture est ensuite transmise par la paroi abdominale
antérieure. B : montre la fermeture du défect aprés que les nceuds soit attachés au

tissu sous-cutané. [71]
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A l'aide de I'électrocoagulation, le ligament falciforme est divisé en deux pour

permettre une meilleure exposition du défect diaphragmatique. [71]

Figure 53 : Hernie de Morgagni et son contenu. [71]

L’excision du sac de la hernie n’est pas nécessaire. Une petite incision cutanée
est réalisée directement sur la partie centrale de la marge antérieure du défect. Le
plan sous-cutané est ensuite miné dans un cercle correspondant a la taille totale du
défect. Une suture est ensuite passée dans lI’espace percutané a travers la paroi
abdominale antérieure dans la cavité abdominale, saisie avec un porte-aiguille
laparoscopique puis passée a travers la hernie pliée puis a travers le bord postérieur
du défect diaphragmatique puis retirée par la paroi abdominale antérieure et sort au
niveau du plan sous-cutané a quelques millimetres a c6té du point d'entrée. Aprées
I'application de toutes les sutures requises, la fermeture compléte du défect est
testée, comme on le voit et confirmée sous la visualisation laparoscopique directe.

[71]
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Figure 54 : Fermeture compléte du défect diaphragmatique. [71]

Les sutures sont ensuite liées dans le plan sous-cutané. [71]

Trois incisions, chacune de 2 mm de longueur et a 1 cm d'intervalle, sont
réalisées dans la région sub-sternale de la paroi abdominale antérieure au niveau du

bord antérieur du défect.

Les incisions de 2 mm sont libérées circonférentiellement du tissu sous-
cutané. Ainsi, l'aiguille est introduite dans l'espace péritonéal, non seulement en
dessous de l'incision, mais aussi par un point plus latéral dans la paroi antérieure de
I'abdomen. L'aiguille traverse également la paroi postérieure sous une vision
télescopique. La suture est saisie par une pince atraumatique, et une extrémité de la

suture est insérée dans I'abdomen. [72]
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Figure 55: L'aiguille péridurale traverse le défect apres avoir poussé l'incision sur la
paroi abdominale antérieure latéralement. Une pince atraumatique a tiré une
extrémité de l'aiguille pour manceuvrer la suture de soie a travers l'incision et dans
I'abdomen. [72]

En déplacant l'incision de 2 mm au niveau médial, l'aiguille épidurale est

ensuite retirée permettant d’amener le bout de la suture de soie. [72]

Figure 56 : L'aiguille péridurale a traverseé l'incision en poussant l'incision sur la
paroi abdominale antérieure au niveau médian. La suture de soie a ensuite été
passée a l'intérieur de la boucle, et l'aiguille péridurale a été retirée par l'incision en

portant la suture de soie avec elle. [72]
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Les 2 extrémités forment une forme en U avec des sites d'entrée et de sortie
suffisamment distants (au moins 5 mm) pour attacher un nceud a l'extérieur. La
fermeture du défect est continuée de la méme maniere. Les sutures réalisées sont
attachées extra-corporellement dans le plan sous-cutané. La cléture du défect est

observée par visualisation laparoscopique. [72]

Figure 57: Une aiguille péridurale avec une suture de soie 2.0 insérée pour former

une boucle. [72]

Figure 58 : Diagramme linéaire montrant les étapes de la réparation par

laparoscopie de la hernie de Morgagni. [73]
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La technique illustrée dans la figure 58 incluant la totalité de la paroi
abdominale et en liant les nceuds extra corporellement dans le plan sous-cutané est

plus forte que la suture intracorporelle et relativement plus simple. [73]

Figure 59 : Photographie clinique post-opératoire d’un patient présentant des
cicatrices d'incisions de l'insertion portuaire et lI'insertion de sutures transfassiques.

[73]
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En utilisant la technique chirurgicale de laparoscopie classique le défect
diaphragmatique est réparé avec des sutures de soie interrompues extracorporelles
2/0. A I'aide d’une aiguille de Reverdin (figure 60) les points de suture traversent
toute I'épaisseur de la paroi abdominale antérieure, du bord antérieur de I’'abdomen
au bord postérieur du défect diaphragmatique (figure 61) et ensuite ils sont attachés

dans le tissu sous-cutané. [74]

Figure 60 : Vue laparoscopique d’une aiguille de Reverdin qui traverse la paroi

abdominale antérieure et le bord postérieur du défect diaphragmatique. [74]
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Figure 61 : Vue laparoscopique des sutures avant d’étre attachées. [74]
Cette technique a I'aide de l'aiguille de Reverdin est également utilisée au

service de Chirurgie Pédiatrique du CHU Hassan Il de Feés.

Quelgques images laparoscopiques avant et aprés réparation de la hernie de

Morgagni-Larrey.

Figure 62 : Vue laparoscopique de la hernie bilatérale de Morgagni-Larrey (R a droite
et L a gauche). Les sutures U non résorbables tressées interrompues ont été utilisées

pour réparer le défect bilatéral. [62]
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e

Figure 63 : Vue opératoire du défect (A), Points de suture incluant palliation du sac
(B), et les berges diaphragmatiques (C), Aspect final apres nouage des sutures (D).
[60]

Des techniques laparoscopiques, aussi innovantes les unes que les autres, ont
vu le jour ces derniéres années. Ci-dessous sont décrites quelques techniques
utilisées dans le traitement de la hernie de Morgagni et Larrey.

En 2009 Paul D. Danielson, Nicole M. Chandler ont décrit la premiere
technique de réparation laparoscopique de la hernie de Morgagni en utilisant un
seul port laparoscopique chez un gargon de 20 mois (10 kg) qui a été diagnostiqué
avec une hernie diaphragmatique droite apres avoir été découverte fortuitement sur
une radiographie thoracique obtenue pour une infection des voies respiratoires
supérieures. Le patient a bénéficié d’une réparation élective sous anesthésie

générale. [75]
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B. Technigue chirurgicale : Endostitch [75]

Le patient est positionné en position couchée avec chirurgien et assistant au
pied de la table.

Un périphérigue d'acces minimalement invasif (Advanced Surgical Concepts,
Wicklow, Irlande) est placé par une incision ombilicale de 15 mm.

Cet appareil dispose de deux ports 5 mm et d'un port 12 mm.

L'appareil comprend également 2 canaux d'insufflation qui peuvent contenir
des instruments de 2 mm, ce qui signifie que jusqu'a 5 ports de travail sont
disponibles pour le chirurgien.

Le télescope contrblé par l'assistant est introduit a la position 6 heures sur
I'un des ports de 5 mm.

Les ports 5 et 12 mm aux positions 9 et 2 heures, respectivement,
fonctionnent comme des ports de travail pour le chirurgien opérationnel
dominant.

Un instrument supplémentaire de 2 mm est introduit par I'un des canaux
d'insufflation a la position 11 heures et utilisé par l'assistant pour la traction
intermittente.

Le premier temps opératoire consiste en I’exploration de la cavité abdominale
a la recherche d’anomalies viscérales.

Chez le patient un défect antérieur de 2 x 3 cm a été identifié dans le

diaphragme droit. (Figure 64)
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Figure 64 : Vue laparoscopique du défect diaphragmatique antérieur apres la

réduction du célon hernié. [75]

Le sac de la hernie est introduit dans I'abdomen, ligaturé avec deux boucles de
polydioxanone 2-0 et exciseé.

Une suture de polypropylene 2-0 est introduite par voie trans-abdominale et
utilisée pour fixer le bord postérieur du défect sur la paroi abdominale
antérieure. Cette suture est placée en utilisant un porte-aiguille laparoscopique
standard de 5 mm.

Les bords du défect diaphragmatique sont rapprochés avec cette suture initiale.
Le Endostitch (Covidien, Norwalk, Conn) est utilisé pour placer des sutures
interrompues simples supplémentaires de polyester tressé 2-0 pour fermer les
bords antérieurs et postérieurs du défect diaphragmatique sans tension.

Ce dispositif de 10 mm utilise un mécanisme par lequel une aiguille droite peut
étre passée entre les 2 bras de l'instrument, permettant ainsi d’introduire le
matériel de suture dans I’abdomen sans nécessiter une large gamme de

mouvements dans le champ opératoire ou extracorporel.

M.TAZI RIFFI Mahmoud 141



Les hernies rétro-costo-xiphoidienne de Larrey Morgagni Thése N° :007/18

L’Endostitch est représenté ci-dessous.

Figure 65 : Mécanisme de fonctionnement de I’Endostitch. Une aiguille droite est
maintenue dans la machoire gauche de I'appareil (panneau A). La machoire se ferme
ensuite (panneau B) en prenant un morceau de tissu a suturer. Un levier sur la
poignée de lI'appareil (non représenté) est ensuite utilisé pour libérer l'aiguille de la
machoire gauche et la fixer a droite. Les machoires sont alors ouvertes et la suture
est tirée a travers le tissu (panneau C). [75]
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L’Endostitch est utilisé également pour faire des nceuds extracorporels pour

obtenir une fermeture définitive. Figure ci-dessous.

Figure 66 : Vue laparoscopique aprés fermeture du défect diaphragmatique. [75]

Le trocart est retiré. L’aponévrose et la peau sont fermées avec des sutures

résorbables.

Figure 67 : Photographie du site opératoire 2 semaines apres la chirurgie. [75]
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En 2011 Martin L. et Niekerk V. ont traité deux patients de sexe masculin agés
de 9 mois et 2 ans, référés pour une hernie de Morgagni diagnostiquée fortuitement
lors d’une radiographie thoracique a la suite de broncho-pneumopathies a répétions

en utilisant un seul site opératoire au niveau ombilical. [76]

C. Technigue opératoire : One port [76]

Le patient est placé en position couchée sous anesthésie générale. Une
incision horizontale de la peau est réalisée a travers I'ombilic. Un plan circonférentiel
et pré-facial est ensuite créé. A travers cette incision, en utilisant la technique de
Hasson, un trocart de 5 mm est introduit a travers I'ombilic. Une caméra de 35 cm ~
5 mm a 30 ° est introduite par ce port et I'abdomen est insufflé avec du CO2 a 10
mm Hg. Deux ports de travail de 3 mm sont placés a travers des incisions faciales
séparées dans les positions 3 et 9 heures, des deux c6tés du port de la caméra. [76]

(figure 68)

Figure 68 : Une seule incision ombilicale avec une caméra de 5 mm et deux port de

travail de 3 mm. [76]
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Le ligament falciforme est ensuite séparé de la paroi abdominale antérieure,
en utilisant un Ligasure (Boulder, CO). Pour cette procédure, la caméra de 5 mm est
remplacée par une caméra de 3 mm pour libérer le port de 5 mm pour le Ligasure.

Le sac de la hernie est laissé en place.

Pour induire un tissu cicatriciel, les berges de la hernie de Morgagni sont
cautérisées afin de réduire l'incidence de la récidive. L'éclairage de la caméra est
utilisé pour marquer la zone correspondante de la peau. La peau est perforée avec
une aiguille 20 G et une suture 2.0 Ethibond (Johnson et Johnson) est passée par la
paroi abdominale. L'aiguille a été récupérée avec un porte-aiguille de 3 mm puis

passée par le bord postérieur de la hernie.

Un dispositif Endoclose (Tyco medical; Mansfield, MA) est ensuite passé a
travers la paroi abdominale par la méme ouverture de la peau, saisi et tiré vers
I'extérieur. Les sutures placées, sont attachée dans le tissu sous-cutané [76]. (Figure

69)
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Figure 70 : Suture de la hernie de Morgagni. [76]
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D.Technique opératoire : One port a défaut d’un trocart :

Apres I'induction de I'anesthésie générale. Une incision de 2 cm est réalisée
au niveau de I’'ombilic. Un dispositif, fabriqué localement avec des anneaux et des

gants chirurgicaux est introduit par I’unique site ombilical. [77]

Figure 71 : Dispositifs requis pour la technique du port trans-ombilical.

1. Un anneau flexible qui est introduit dans I'abdomen.
2. Un anneau rigide plus large placé a I'extérieur de I'abdomen.

3. Une paire de gants chirurgicaux [76]
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Un laparoscope de 5 mm de diametre est utilisé. La berge postérieure du
diaphragme est clairement visualisée. Sous guidage laparoscopique une aiguille
d’injection de calibre 18 avec un fil non résorbable a I'intérieur du barillet de
I’aiguille est placée a travers la paroi abdominale dans la cavité péritonéale. En
déplacant l'aiguille d'injection, le fil passe sous le péritoine. L'aiguille traverse par la

suite le bord postérieur de la hernie. [77] (figure 72)

Figure 72 : Vue péropératoire. A. Une vision guidée par le laparoscope, une aiguille
d'injection de calibre 18 avec un fil non résorbable a l'intérieur du barillet de
I'aiguille a été placée a travers la paroi abdominale dans la cavité péritonéale. B.

L'aiguille passe a travers le bord postérieur de la hernie. [77]

Des sutures séparé en utilisant un fil (2.0 prolene) sont placées, chacune

d’entre elle est lié au tissu sous cutané. [77]
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3.Voie thoracigue :

Chin et al, conseillent une approche transthoracique, car elle offre une large
exposition et une réparation facile du sac de la hernie. Ceci est également préconisé
par Kilic et al. Qui ont effectué des thoracotomies chez 16 patients, tous avec des
récupérations sans incident et sans récurrence de symptéme. Cependant, Bentley et
Lister décrivent un patient qui a di subir une deuxiéme opération d'obstruction
intestinale aprés que la procédure thoracique initiale a échoué. La thoracotomie a
été indiguée lorsque le diagnostic est incertain. [24]

L'avantage principal de I'approche thoracique est qu'elle facilite la dissection
de la hernie des structures médiastinales et pleurales. [40]

Comer et Clagett ont fortement recommandé l'approche abdominale si le
diagnostic est effectué en préopératoire. [40]

La pathologie et I'expérience de l'opérateur peuvent étre un facteur
déterminant au choix de l'approche a utiliser. Parfois, la hernie de Morgagni est
diagnostiquée lors d'une thoracotomie réalisée pour une masse médiastinale non

diagnostiquée ou autre indication. [40]

A. Technique opératoire par thoracoscopie : [78]

a. Mise en condition et anesthésie :

Avant I'induction de I'anesthésie générale, le patient doit étre stable sur le
plan cardio-respiratoire. Un patient intubé n’est pas une contre-indication a la
thoracoscopie cependant les malformations associées doivent étre recherché et
identifié avant le geste opératoire.

Une sonde naso-gastrigue est placée pour diminué le volume de I’estomac.

Le patient est placé sous anesthésie générale endo-trachéale avec un seule

poumon ventilé.
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b. Position du patient :

Le patient est placé dans une position latérale comme pour une thoracotomie
ouverte. Le bras est laissé libre (sans support de bras) pour éviter toute interférence
avec les instruments ou les mouvements du télescope. L'équipe chirurgicale se
trouve devant le patient avec le chirurgien prés de la téte de la table, le porte-
caméra au milieu et l'infirmiére aux pieds. Ainsi, toute I'équipe a une vue directe du
moniteur face au chirurgien, au niveau des hanches ou des jambes du patient. L'ceil

du chirurgien, le diaphragme et le moniteur devraient étre sur la méme ligne.

c. Position des trocarts :

Le télescope est placé juste en dessous du bord de I'omoplate. L'insertion
antérieure du diaphragme commence au processus Xiphoidien et se déroule en
arriere le long de la septiéme c6te. L'orifice antérieur est placé dans le 5éme espace
intercostal, alors que l'orifice postérieur doit étre inséré entre le télescope et la
colonne vertébrale. Une position de port trop postérieure ou trop proximale

entravera les mouvements de l'instrument.

M.TAZI RIFFI Mahmoud 150



Les hernies rétro-costo-xiphoidienne de Larrey Morgagni Thése N° :007/18

d. Procédure opératoire :

Le port du télescope est inséré d'abord par un acces ouvert. Ensuite, le CO2
est insufflé & un débit de 1,5 L par minute jusqu'a une pression maximal de 6 mm
hg ayant comme résultats la rétraction du poumon et le contenu du sac de la hernie
retourne doucement dans I’abdomen.

En utilisant une faible pression et un faible débit d’insufflation de CO2
plusieurs problémes peuvent étre évites.

Le premier temps de la procédure consiste a réduire le contenu du sac de la
hernie. Il n'est généralement pas nécessaire de reséquer le sac. S'il semble
souhaitable de I'enlever, cela devrait étre effectué avec soin a l'aide de ciseaux sans
cautérisation pour éviter tout dommage a l'innervation et a la vascularisation du
diaphragme. Le défect diaphragmatique est ensuite fermé avec des sutures non
résorbables interrompues.

Il peut étre nécessaire d'utiliser un patch, qui est fixé avec des sutures non
résorbables.

A la fin de la procédure, le CO2 est aspiré du thorax a travers le robinet d'arrét
de I'un des ports, ce qui aidera a dilater le poumon. Dans la plupart des cas, aucun
tube thoracique n'est nécessaire. Le petit pneumothorax de CO2 résiduel disparait

spontanément.
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V1. Evolution et pronostic :

Le HRCX comprend la hernie de Larrey (HL), la hernie de Morgagni (HM) et la

hernie de Larrey-Morgagni (HLM) bilatérale. [79]

Le HRCX représente 3-5% de tous les défects diaphragmatiques, avec 2% HL,

90% HM et 8% HLM. [79]

Les hernies de Morgagni sont généralement diagnostiquées au cours de la
premiére décennie de vie, mais la plupart d'entre elles sont asymptomatiques et
peuvent étre découvertes dans la vie adulte ou en raison de conditions acquises (p.
ex. obésité ou grossesses) qui augmentent la pression abdominale augmentant la

hernie avec I'age. [79,80]

La hernie de Morgagni est bénigne et présente rarement des complications.
Son pronostic dépend le plus souvent des malformations associées
notamment les cardiopathies congénitales, les anomalies génétiques a un taux de

34 % a 50 % et le syndrome de Down a un taux de 20 % a 30 %. [43]

Dans notre série les suites postopératoires étaient simples sans complications,

aucune récidive de la hernie n’a été constatée.
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CONCLUSION
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La hernie de Morgagni est la plus rare et la plus bénigne des hernies

diaphragmatiques.

Elle reste longtemps asymptomatique ou est révélée par des symptdmes

atypiques et rarement se présente dans le tableau d’un volvulus.

La radiographie thoracique est généralement suffisante pour établir le
diagnostic. Les autres examens complémentaires trouvent leurs utilités en cas de

doute ou de probleme de diagnostic différentiel.

Une fois le diagnostic de la hernie de Morgagni est posé, un recours a la

chirurgie est obligatoire pour éviter d’éventuelles complications.

Le traitement est chirurgical par abord abdominal ou thoracique soit a ciel
ouvert ou par chirurgie mini-invasive qui est de plus en plus utilisée pour plusieurs

raisons.

Le pronostic de la hernie reste bon et la mortalité est liée a I’existence

d’anomalies chromosomiques, cardiaques et malformatives associées.
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RESUMES
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Résumé

La hernie rétro-costo-xiphoidienne de Larrey-Morgagni est une entité rare
résultant d’une migration des viscéres abdominaux vers la cavité thoracique a
travers un défect de la paroi diaphragmatique.

La hernie de Morgagni est rare et représente 3 a 4 % de I’ensemble des HDC.

La HRCX est le plus souvent asymptomatique ou se manifeste par des signes
respiratoires, a type de broncho-pneumopathie a répétions, ou des signes digestifs
atypiques ou de maniére fortuite.

L'échographie anténatale ainsi que I'IRM fcetale représente un moyen efficace
pour le dépistage de ce type de hernie diaphragmatique lors de la grossesse
permettant d’établir un diagnostic précoce et la recherche d’éventuelles
malformations congénitales associées pour guider une prise en charge post natale.

La radiographie thoracique représente I'examen clef pour poser le diagnostic
lors de la visualisation de clartés digestives en intra-thoracique. En cas de
difficultés, on a recours a la TDM thoraco-abdominale et aux autres examens
paracliniques.

Une fois le diagnostic est posé le traitement est chirurgical qui consiste a la
réduction des organes herniés et la fermeture du défect diaphragmatique. Le choix
de la voie d’abord abdominale ou thoracique a ciel ouvert ou par laparoscopie
dépend de [I'operateur, de la certitude du diagnostic et de [I'existence de
malformations associées.

Le pronostic de la HRCX est bon et dépend essentiellement de I’existence de

malformations associées et de cardiopathies congénitales.

M.TAZI RIFFI Mahmoud 156



Les hernies rétro-costo-xiphoidienne de Larrey Morgagni Thése N° :007/18

Notre travail s'est proposé a faire une étude rétrospective de 9 dossiers de
HRCX colligés entre janvier 2004 et décembre 2015 au service de Chirurgie
Pédiatrique du CHU Hassan Il de Fés.

L'étude s'est soldée par la découverte de 5 cas de hernie de Larrey et de 4 cas
de hernie de Morgagni.

On a dénombré 8 garcons et 1 fille avec un sex-ratio garcon-fille de 8.

L'age de nos patients a varié entre 6 mois et 12 ans avec un age moyen de 39
Mmois.

Le tableau clinique a été dominé par les manifestations respiratoires qui
étaient présentes chez tous nos patients et les manifestations digestives qui étaient
présentes chez 44% de nos patients.

L’examen clinique de nos patients était dominé par des rales pulmonaires et la
polypnée.

La radiographie thoracique a été pratiquée chez tous les enfants et a été
largement évocatrice du diagnostic.

La TDM a été réalisé chez 6 de nos patients et a permis de différencier entre la
hernie gauche et droite et de préciser les organes herniés.

La réduction des viscéres herniés et la fermeture de la breche
diaphragmatique ont été faites par voie laparoscopique chez six patients soit 66.5%
des cas, dont une conversion en laparotomie chez un seul malade a cause de
I'nypoplasie de la berge postérieure du diaphragme. Trois de nos patients ont
bénéficié d’une laparotomie d’emblée. Les suites opératoires ont été simples,

I'évolution a été favorable.
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Summary

The retro-costo-xiphoidal hernia of Larrey-Morgagni is a rare entity resulting
from a migration of the abdominal viscera to the thoracic cavity through a defect of
the diaphragmatic wall.

The hernia of Morgagni is rare and represents 3 to 4% of all CDH.

RCXH is most often asymptomatic or is manifested by respiratory signs, such
as repetitive respiratory infection, or atypical digestive signs or fortuitously.

Antenatal ultrasonography and fetal MRI are an effective way for detecting this
type of diaphragmatic hernia during pregnancy to establish early diagnosis and the
search for possible associated congenital malformations to guide postnatal
management.

Chest X-ray is the key examination for diagnosis when visualizing digestive
clearances in the chest. In case of difficulty, CT-scan and other paraclinical
examinations are used.

Once the diagnosis is made, the treatment is surgical which consists to reduce
the herniated organs and to close the diaphragmatic defect. The choice of the
approach, abdominal or thoracic, open or laparoscopic, depends on the operator,
the certainty of the diagnosis and the existence of associated malformations.

The prognosis of RCXH is good and depends mainly on the existence of
associated malformations and congenital heart disease.

Our work consists to make a retrospective study of 9 RCXH cases collected
between January 2004 and December 2015 at the Department of Pediatric Surgery of
the Hospital University Hassan Il in Fez.

The study revealed 5 cases of Larrey hernia and 4 cases of Morgagni hernia.

There were 8 boys and 1 girl with a boy-girl sex ratio of 8.
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The age of our patients ranged between 6 months and 12 years with an
average age of 39 months.

The clinical symptomatology was dominated by the respiratory manifestations
that were present in all our patients and the digestive manifestations that were
present in 44% of our patients.

The clinical examination of our patients was dominated by pulmonary rales
and polypnea.

Thoracic radiography was performed in all children and was largely suggestive
of the diagnosis.

CT was performed in 6 of our patients and allowed to differentiate between
left and right hernia and to identify herniated organs.

The reduction of the herniated viscera and the closing of the diaphragmatic
defect were made laparoscopically in six patients, 66.5% of the cases, including a
conversion to laparotomy in a single patient because of the hypoplasia of the
posterior rim of diaphragm. Three of our patients had first a laparotomy. The

postoperative courses were simple, the evolution was favorable.
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