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La HDC associe par définition un défect embryonnaire au niveau de la coupole
diaphragmatique par lequel le contenu intra péritonéal s’introduit dans le thorax

L’incidence est évaluée a 1/3.500 a 1/5.000 naissances vivantes avec une nette
prédominance masculine [1,2,3].

Elle peut étre associée a d’autres malformations ou anomalies chromosomiques
(cardiaques, digestives, musculo-squelettiques, trisomie 21, ...)

La HDC peut étre de révélation précoce et se manifeste par une détresse
respiratoire a la période néonatale dont la radiographie du poumon permet de faire le
diagnostic, comme elle peut étre de révélation tardive et se manifeste soit de facon
aigue a l'occasion d'une complication, soit de facon chronique par une
symptomatologie respiratoire et/ou digestive.

Le diagnostic prénatal de la hernie diaphragmatique congénitale est de plus en
plus établi par I’échographie de dépistage lors de ’examen du 5 e mois.

Les formes a révélation néonatale sont mal tolérées du fait de I'hypoplasie
pulmonaire associée a l'origine d’'une hypoxémie et d’une acidose et hypertension
artérielle pulmonaire [4]

La forme précoce de la HDC représente 75% a 95% des HDC [2,5], elle est de
mauvais pronostic avec une mortalité élevée.

La forme tardive représente 5 a 30% des HDC, elle est de meilleur pronostic

La prise en charge de la hernie diaphragmatique congénitale est différente selon
gu’il s’agit d’une forme a révélation néonatale qui s’integre dans le cadre de I'urgence
et nécessite la collaboration des néonatologistes, anesthésistes et chirurgiens
pédiatres, a I'inverse des formes a révélation tardive qui sont de bon pronostic.

Grace au progres du diagnostic anténatal et la prise en charge multidisciplinaire,

la survie s’est nettement améliorée dans les pays développés.

Mr. DOUNAS HAMZA 13
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Notre travail s’est basé sur une étude rétrospective de 15 dossiers de HDC
colligés entre Janvier 2009 et Décembre 2018 au service de chirurgie pédiatrique et
néonatale du CHU Hassan Il de Fes.

L’objectif de notre travail consiste a étudier les aspects épidémiologiques,
diagnostiques, thérapeutiques et pronostiques de notre série tout en passant en revue

ce qui est décrit dans la littérature et les publications scientifiques.
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La HDC a été décrite en 1679 par Riverius. Morgagni décrit lui aussi la HDC en
1761 et rapporte que selon Stehlinus le poumon est petit [6,7].

Depuis le début du 19eme siecle, les travaux publiés se sont consacrés a la
physiopathologie de la HDC plutét qu’a la simple description pathologique en tant que
telle. Ce n’est qu’en 1847 que le premier diagnostic clinique de la HDC a été établi par
Henry Bowditch [6].

Le fait que la HDC se produise régulierement a travers un défect postérolatéral a
été noté en 1848 par Victor Alexander Bochdalek, professeur d’anatomie a Prague
[6,7,8,9,10].

En 1925, Hedblom, chirurgien américain, a constaté que si la HDC se révele avant
le premier mois de vie et que I’enfant n’est pas opéré, il décede dans 75% des cas. La
pathologie était alors considérée comme un probleme chirurgical [7].

En 1952, premiere référence a  I’hypoplasie pulmonaire par
I’anatomopathologiste Edith Potter : la chirurgie est devenue possible chez le nouveau-
né mais I’hypoplasie pulmonaire était incompatible avec la vie dans de nombreux cas
[7].

La plupart des chirurgiens ont continué pendant longtemps a ignorer le probleme
d’hypoplasie pulmonaire et a penser que seule I'intervention précoce peut sauver ces
enfants. Gross rapporte méme, en 1953, un taux de survie de 90 a 95% apres traitement
chirurgical en post-natal immédiat ! [7,11]

Dans les années 70 et 80, la chirurgie néonatale ainsi que les soins
postopératoires se sont améliorés avec la création d’unités de soins intensifs et de
réanimation néonatale, mais la mortalité est restée élevée pendant plus de trente ans

entre 40 et 70% selon les séries. [7,8]
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Il a été rapporté par la suite que la cure chirurgicale était associée a une
détérioration de la compliance pulmonaire, améliorée d’ailleurs par une stabilisation
préopératoire [7]. De plus, en 1971, la premiere démonstration de I’hypertension
artérielle pulmonaire a été décrite. Et en 1976, il a été rapporté le premier nouveau-né
survivant a ce symptome, traité grace a un circuit d’oxygénation extracorporelle (ECMO)
[6].

Ainsi, grace a I'oxygénothérapie, les différents modes de ventilation artificielle,
I’oxygénation par membrane extracorporelle (ECMO), de nombreux protocoles et essais
thérapeutiques ont vu le jour afin de remédier a cette malformation létale [7].

Malgré les progres réalisés dans la prise en charge anté et postnatale de cette
malformation, la mortalité de la HDC avoisine encore 50% en 1999, ce qui refléte les
difficultés rencontrées par les différents praticiens pour faire face a cette pathologie

[7,12].
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A. Rappel anatomique :

Le diaphragme est une cloison musculo-aponévrotique qui sépare le thorax de
I’'abdomen. Ce nom vient du grec : « dia », a travers et « phragma », cloison. On
distingue au diaphragme deux parties, l'une, centrale, tendineuse, appelée centre
tendineux ; l'autre, périphérique, charnue, formée de faisceaux musculaires qui

s’attachent autour de I'orifice inferieur du thorax.

1. Le centre tendineux : [13]

Le centre tendineux est une lame tendineuse trés résistante, allongée
transversalement, échancrée en arriere et occupant la partie centrale du diaphragme.
Son contour irrégulier est celui d’une feuille de trefle dont les trois folioles se
distinguent en antérieure, droite et gauche. La foliole antérieure est la plus grande; la
foliole gauche est la plus petite.

A I'union de la foliole médiane et la foliole droite se trouve 'orifice de la veine
cave inférieure.

Les fibres tendineuses du centre tendineux, intermédiaires aux faisceaux
charnus affectent les directions les plus diverses. Parmi ces fibres, il en est qui se
rassemblent en deux faisceaux distincts, connus, depuis Bourgery, sous les noms de

bandelettes demi-circulaires supérieure et inférieure du diaphragme.

- La bandelette demi-circulaire supérieure est placée sur la face convexe du
diaphragme ; elle contourne en arriere et en dedans |'orifice de la veine cave
inférieure et se termine par deux éventails tendineux sur les folioles
antérieure et droite.

- La bandelette demi-circulaire inférieure s’étend de la foliole droite a la foliole
gauche en décrivant une courbe concave en arriere, dont la partie moyenne

borde en dehors et en avant 'orifice de la veine cave inférieure.
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2. La partie périphérique ou charnue : [14]

Le diaphragme s’insere sur tout le pourtour interne de I’ouverture inférieure du

thorax, c'est-a-dire sur la colonne vertébrale, sur les cotes et sur le sternum.

- La partie sternale est constituée de deux faisceaux qui s’inserent sur la face

postérieure du processus xiphoide.

- La partie costale s’insere sur :

» La face interne des cotes 6 a 12 et la partie adjacente des cartilages
costaux correspondants. Ces insertions s’imbriquent avec celles du
muscle transverse de I’abdomen.

» Le ligament arqué latéral, qui est tendu au-dessus du muscle carré
des lombes, du processus costiforme de la 1ére vertebre lombaire a
I'apex de la 12e cote.

= Le ligament arqué accessoire, qui unit I'apex des cotes 11 et 12.

- La partie lombaire comprend les piliers droit et gauche, le ligament arqué
médian et les ligaments arqués médiaux droit et gauche.

» Les piliers constituent de puissants tendons longitudinaux :

» Le pilier droit, plus épais, se fixe sur la face latérale des corps
vertébraux lombaires L1, L2, L3, et les disques intervertébraux
correspondants.

» Le pilier gauche se fixe sur la face antérolatérale des corps
vertébraux lombaires L1, L2 et le disque intervertébral
correspondant.

» Le ligament arqué médian forme une arcade tendineuse unissant les
deux piliers en regard de la vertebre thoracique T12. Il limite en

avant le hiatus aortique.
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= De chaque pilier et ligament arqué médian montent deux faisceaux
musculaires; principal et accessoire :

» Le faisceau principal du pilier droit croise en avant le faisceau
principal du pilier gauche, puis limite le bord gauche du hiatus
cesophagien

» Le faisceau principal du pilier gauche limite le bord droit du hiatus
cesophagien.

» Le ligament arqué médial est une arcade tendineuse unissant de
chaque coté le corps de L1 a son processus costiforme, en passant

au-dessus du muscle grand psoas.

3. Les orifices du diaphragme : [14]

Le diaphragme présente trois grands orifices traversés par la veine cave
inférieure, I'aorte et I'cesophage; il présente encore des ouvertures plus étroites,
comprises entre les différents faisceaux des piliers, destinées au passage de la veine

azygos, du sympathique et des nerfs splanchniques.

- Foramen de la veine cave inferieure : situé dans le centre tendineux et adhere
a la veine. Il est large et se projette au niveau du disque intervertébral t8- t9.

Il est aussi traversé par des branches du nerf phrénique droit.

- Le hiatus cesophagien : situé au milieu de fibres charnues, il se projette au
niveau de la vertebre thoracique t10. Il est elliptique et livre passage a
I’cesophage et aux nerfs vagues droit et gauche.

- Le hiatus aortique : limité par le corps de la vertébre t12 et le ligament arqué
médian, il est traversé par 'aorte et le conduit thoracique, et parfois par une

anastomose entre les veines azygos et hémi-azygos.
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4. Vascularisation-Innervation : [14]

- Les arteres :

La vascularisation artérielle est riche, et provient de quatre origines.

e Les arteres thoraciques internes donnent chacune les arteres péricardiaco-

phréniques et musculo-phréniques.

e Les arteres phréniques supérieures, petites branches de I’aorte thoracique,

vascularisent les parties adjacentes du diaphragme.

e Les cing derniéres arteres intercostales irriguent la périphérie du diaphragme.

e Les arteres phréniques inférieures, branches de I’aorte abdominale, donnent

des rameaux a la face inférieure du diaphragme et les arteres surrénales
supérieures.

- Les veines:

Les veines satellites des artéres rejoignent les veines subclaviéres ou le systeme
azygos, via les veines intercostales. Certaines veines se drainent dans les veines
hépatiques.

- Les nerfs :

o Les nerfs phréniques assurent chacun I'innervation motrice d’un hémi
diaphragme.
o Les six derniers nerfs intercostaux assurent I’innervation sensitive.
- Les lymphatiques :

Ils se drainent dans les réseaux lymphatiques thoraciques et abdominaux.
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Figure 1 : Vue supérieure du diaphragme [15]

1
2
3
4
5
6
7
8

9 : Veine hépatique

: Triangle sternocostal

: Tendon central

: (Esophage

: Aorte

: Partie lombaire du diaphragme
: Sternum

: Partie sternale du diaphragme

: Partie costale du diaphragme

10 : Veine cave inférieure
11 : Corps de la 9éme vertebre thoracique
12 : Cordon spinal
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Figure 2 : Diaphragme et paroi abdominale postérieure ; Vue caudale [16]
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Figure 3 : Diaphragme et étage sous diaphragmatique [17]
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B. Rappel embryologigue :

1. Embryologie du diaphragme : [8]

Le développement de diaphragme se décompose schématiquement en deux
étapes : le développement du diaphragme primitif et la fermeture du canal pleuro-
péritonéal

1.1. Le développement du diaphragme primitif :

A la fin de la 3e semaine de gestation, une masse mésodermique caudale par
rapport a la cavité péricardique forme le début du septum transversum. Le septum
transversum se développe dans le sens ventrolatéral et est en continuité avec les
structures dorsales de I’embryon par [l'intermédiaire des berges pulmonaires
latéralement et du ligament gastrohépatique dorsalement. Les canaux
pleuropéritonéaux ainsi formés sont entourés par le septum transversum (ventral), la
membrane pleuropéritonéale (latéral) et le médiastin (médiodorsal).

1.2. Fermeture du canal pleuropéritonéal :

Elle semble jouer un r6le majeur dans la fermeture du diaphragme. Plusieurs

théories sont avancées pour I’expliquer :

Fermeture des membranes pleuropéritonéales

Induction par la croissance dorsocraniale du foie

- Pression développée par la croissance des visceres environnants (foie,

surrénales) induisant la fermeture du canal

- Fermeture en deux étapes, avec rapprochement initial des organes sous-
jacents et, secondairement, fermeture du canal par des feuillets dérivés de la
plevre et des séreuses du foie, des surrénales et de la membrane
pleuropéritonéale. Quelle que soit la théorie, la fermeture est plus rapide a

droite pour des raisons inconnues.
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Canal péricardo

-péritonéal
i Aorte

Membrane
pleuro-
péritonéale

Veine Cave
Inférieure

Septum
transversum Paroi du

tronc

Figure 4 : Fermeture des canaux péritonéaux [18]

Entre la 5éme (A) et la 7éme (B) semaine, une paire de membranes
pleuropéritonéales, transversales, grandissent a partir de la paroi
postérieure du tronc pour rencontrer le bord postérieur du septum
transversum, formant ainsi les canaux péricardo-péritonéaux. Ces
membranes constituent les portions postérieures du diaphragme et elles

isolent completement les cavités pleurales de la cavité péritonéale.
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2. Embryologie du poumon [19] :

Le poumon se met en place a partir de la 4éme semaine du développement, entre
le 22éme et le 27eme jour.
Environ 40 types cellulaires participent a la constitution de I’appareil respiratoire.

Ces cellules ont une double origine :

- Endodermique : pour celles qui constituent [|’épithélium des voies

respiratoires et celles des glandes annexées a ces épithéliums.

- Mésodermique : -celles qui forment le cartilage des voies aériennes de
conduction,
» Les cellules musculaires lisses,
= Celles des tissus sanguins et lymphatiques,
= Celles qui forment le tissu interstitiel (ce tissu regroupe les différentes
formes de tissus conjonctifs).

L’appareil respiratoire se développe a partir d’'une ébauche pulmonaire : le
bourgeon ou diverticule respiratoire qui nait de la partie ventrale de I'intestin primitif
(ou antérieur).

Cette ébauche se développe dans les cavités pleurales, qui dérivent du ceelome
intra—embryonnaire. Au niveau du thorax, le ccelome consiste en 2 canaux
péritonéaux-pleuraux.

Ces canaux sont bordés par la future plevre, formée de 2 parties :
- La plevre pariétale dérive de la somatopleure.

- La plevre viscérale dérive de la splanchnopleure.
Mise en place du diverticule respiratoire :

/] se sépare de l'intestin primitif dans la région ou celui-ci va donner I'cesophage.
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S/ on observe I'ébauche du pharynx, le diverticule respiratoire se développe au
niveau des derniers arcs branchiaux. L’orifice laryngé, commun au pharynx se
développe en regard du 4éme a 6eme arc branchial et vers la 10éme le diverticule
respiratoire est au niveau de I’'épiglotte et de cet orifice laryngé (les cartilages du larynx
se développent de part et d’autre de cet orifice).

Le diverticule respiratoire se développe ensuite par des divisions successives qui

donnent naissance aux bourgeons bronchiques :

1. Bourgeon a gauche

2. Bourgeons a droite.

La croissance des bourgeons se fait par des divisions dichotomiques qui
consistent en un partage égal du matériel. En tout il y aura 23 ou 24 générations.

Au 6eéme mois, 17 divisions ont eu lieu, les autres se réalisent apres la naissance.

Lors de sa croissance, le tissu bronchique est accompagné de tissu

mésodermique. La prolifération bronchique remplit donc peu a peu la cavité

ceelomique.

A la 7éme semaine de développement, la structure de base de l'arbre trachéo-

bronchique se met en place :

- 1 bronche souche a gauche va donner 2 bronches lobaires gauches

- 2 bronches souches a droite vont donner 3 bronches lobaires droites.

A la fin de la 8&me semaine du développement : les structures anatomiques
présentes chez I’adulte sont identifiables.

Chronologie :

Le diverticule respiratoire débute son développement lors de la 4eme semaine
du développement, puis il se divise et se ramifie :
Entre la 16eme et la 28éme semaine du développement, les bronches terminales

se mettent en place.
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Les alvéoles définitives, qui permettent les échanges, n’apparaissent que juste
avant la naissance. Le développement pulmonaire se poursuit jusqu' a ’'age de 8 a 10

ans.

- Les stades du développement de I’appareil respiratoire

- Stade embryonnaire :

On observe un bourgeonnement : les divisions sont intenses. Le tissu
endodermique pénetre dans le mésenchyme.

L’épithélium des voies respiratoires est pseudo-stratifié, comme chez I’adulte,
mais est constitué de cellules indifférenciées. Il repose sur une épaisse lame basale.

Au niveau de la zone qui va donner la trachée, sous les cellules endodermiques,
certaines cellules mésenchymateuses d’origine mésodermiques débutent une

différenciation cartilagineuse.

- Stade pseudo-glandulaire:

Appelé ainsi car I'aspect histologique du poumon est alors proche de celui d’une
glande.

Les divisions bronchiques successives mettent en place I’arbre aérien.

L’épithélium de surface subit une différenciation centrifuge (de partie proximale
vers la partie distale). Il y a apparition :

- Des cellules ciliées

- Des cellules sécrétrices

- Des cellules neuro-endocrines

Toutes ces cellules reposent sur un tissu conjonctif épais.

A partir de la 10éme semaine du développement, les premiers battements

ciliaires apparaissent au pole apical des cellules ciliées.
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Le rythme est proche de la normale : 10 batt/sec.

Dans le tissu mésenchymateux, débute la différenciation des cellules musculaires
lisses.

A ce stade I’arbre bronchique et vasculaire est dit pré-acinaire car le poumon

ressemble a une glande acineuse exocrine.

- Stade canaliculaire.

Il y a mise en place de I’acinus pulmonaire. Cela correspond a la formation des
bronchioles respiratoires et des premiers saccules.
Les cellules de [I'épithélium se différencient. Il existe donc 2 types de

pneumocytes :
- Les pneumocytes 1 sont les cellules bordantes.

- Les pneumocytes 2 sont les cellules sécrétrices.

La synthése de surfactant débute alors dans les pneumocytes 2.

En parallele, les structures vasculaires s’organisent. Les vaisseaux se
développent mais sont situés a distance de sacs pulmonaires.

A ce stade, la structure pulmonaire est assez dense. L’espace destiné a l'air est

peu important.

- Stade sacculaire.

Il marque le début de la maturation fonctionnelle de I’arbre respiratoire. On

observe un amincissement de la barriere entre les sacs pulmonaires (ou arrive I’air) et

la zone vasculaire.

En effet, I’épaisseur du tissu interstitiel diminue.

La croissance pulmonaire se poursuit car les saccules se divisent. L’espace
destiné a I'air devient donc plus important dans le poumon par rapport au stade

précédent.
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Le nombre de pneumocytes 1 et 2 augmente et la sécrétion de surfactant par les
pneumocytes 2 débute dés la 32eme semaine du développement.

A partir de ce stade, des échanges entre air et sang sont possibles en cas de
naissance prématurée car la sécrétion de surfactant a débuté et la barriere alvéolo-
capillaire est suffisamment mince.

Mais il existe un risque de détresse respiratoire : I'immaturité du surfactant peut
entrainer la maladie des membranes hyalines (des dépots membraneux a la surface des

alvéoles bloquent les échanges).

- Stade alvéolaire.

Il débute juste avant la naissance (36éme semaine du développement) et se
poursuit pendant la petite enfance.
La maturation fonctionnelle se poursuit. Les surfaces d’échange augmentent en

raison du processus d’alvéolisation : les divisions cellulaires entrainent une

augmentation de la taille et du nombre des alvéoles

C’est surtout le nombre d’alvéoles qui détermine la surface maximale des
échanges

La maturation post-natale est trés importante: a la naissance, le poumon ne
contient gqu' un huitieme du nombre définitif d’alvéoles.

Les divisions se poursuivent donc jusqu' a environ 8 ans pour acquérir la capacité
respiratoire définitive.

L’aplatissement de [I’épithélium a la surface des sacs terminaux diminue la

barriere alvéolo-capillaire et favorise les échanges.
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Figure 5 : Stades du développement embryonnaire du poumon [20]
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C. Etiopathogénie :

Malgré les énormes progres réalisés dans la compréhension de la
physiopathologie de la HDC, I’étiologie et la pathogénie relatives a cette malformation

ne sont pas encore completement élucidés [8,7, 21, 22, 23, 10].

1. Etiologies :

1.1. Substances tératogénes :

La HDC a été décrite suite a la prise maternelle de certaines substances
tératogenes comme la thalidomide, des anti-comitiaux, la quinine (un antipaludéen),
la phenmétrazine (un analogue des amphétamines) [7, 23, 24, 25]

Par ailleurs, bien que cela ne soit pas décrit chez I’étre humain, certaines

substances ont la capacité d’induire la HDC chez certaines espéeces de rongeurs :

Le nitrofen, un herbicide. [6,7,8, 9, 10]

- Le3-chloro-4-(dichloromethyl)-5-hydroxy-2-(5)-furanone, produit
génotoxique dérivé de la chloration des eaux [6]

- L’acide carboxylique biphénylique (bpca) : un métabolite d’un antagoniste de
récepteur thromboxane-a2 [10].

- La bisdiamine [n, n’-octamethylenebis (dichloroacétamide)] : un inhibiteur de
la spermatogénese [10].

- Sb-210661 : un dérivé benzofuranyl de I'urée développé pour inhiber la 5-

lipooxygénase [10].
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1.2. Autres facteurs :

Par ailleurs, la HDC est sans relation avec I’age maternel ou la parité [7, 23].

Sur le plan génétique, le bras long du chromosome 15 joue un réle crucial dans
le développement du diaphragme. En effet, la région 15q24-26 n code pour une
protéine de liaison cellulaire de I'acide rétinoique : CRABP1 (cellular retinoic acid
binding potein-1) : les marqueurs de la vitamine A (rétinol et protéines de liaison
plasmatique du rétinol) étaient diminués de 30 a 50% chez les nouveau-nés affectés
par la HDC par rapport a des nouveau-nés sains [7, 10].

La HDC survient le plus souvent de facon sporadique. Cependant, certaines
formes familiales ont été rapportées [7,26,27]. Ainsi, pour une femme qui a déja eu un
enfant atteint de la HDC, elle a 1% a 3% de risque d’avoir un autre enfant atteint de la
HDC. Plusieurs modes de transmission ont été décrits pour ces formes familiales [6,

23, 28] :

Transmission autosomique récessive,

Transmission autosomique dominante,

Et transmission multifactorielle.

Ces formes familiales se caractérisent par :
- Une plus grande fréquence des formes bilatérales (10%);

- Une incidence plus marquée des formes graves des malformations associées;

ce qui justifie le conseil génétique devant toute survenue d’une HDC [23].

2. Pathogénie :

2.1. Hypothéses avancées :

La formation de la beche diaphragmatique est tres précoce au cours de la
grossesse puisqu’elle a lieu a la mise en place du diaphragme primitif (avant dix
semaines de gestation). Les mécanismes sont encore mal connus et de nombreuses

hypothéses sont émises [29] :
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La premiere repose sur l'interposition d’une anse intestinale lors de la
fermeture du diaphragme génant I’obturation des canaux pleuropéritonéaux.
Mais celle-ci semble improbable. En effet, la réintroduction de l’intestin

primitif a lieu plus tardivement que la mise en place du diaphragme.

Une autre théorie est que la malformation diaphragmatique est secondaire a
une anomalie d’innervation par les nerfs phréniques. Elle a été évoquée sur la
constatation d’une diminution de taille et du nombre d’axones au niveau du
nerf phrénique homolatéral a la HCD [31]. Mais la taille d’un nerf et le nombre
est connue pour étre proportionnelle a la quantité de masse musculaire a
innerver. Cette méme équipe a retrouvé une apoptose majorée au niveau des
motoneurones apres I'apparition de la HDC. Cette donnée place I’hypotrophie
du nerf phrénique homolatéral comme une conséquence de la hernie et non
comme une cause.

Une insuffisance de colonisation du diaphragme par les cellules musculaires
le rendant fragile a aussi été évoquée [30].

Une hypothése séduisante est celle d’une anomalie au niveau des membranes
pleuropéritonéales. En effet, Allan et Greer ont retrouvé des membranes
pleuropéritonéales anormales tres tot dans le développement lors de la
création de HDC avec le nitrofene. Une augmentation de la mort cellulaire au
niveau des somites cervicaux qui participent a la formation de ces membranes

a également été notée [31].
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En fait, actuellement, deux concepts principaux s’affrontent au sujet de la

survenue de la HDC :

Defect primitif du diaphragme entrainant un hypo développement
pulmonaire;
Anomalie primitive du mésenchyme pulmonaire, I’hypoplasie pulmonaire

s’accompagnant d’une non fermeture secondaire du diaphragme.

Deux modeles animaux expérimentaux utilisés habituellement pour reproduire

la hernie diaphragmatique congénitale refletent cette controverse.

Modéle expérimental chirurgical et défect diaphragmatique primitif : De
Lorimier et al [32] furent les premiers a créer chirurgicalement un défect
diaphragmatique chez le feetus d’agneau, permettant I’ascension des visceres
abdominaux dans le thorax. En utilisant le méme modéle expérimental, Kent
et al [33] ont reproduit les anomalies morphologiques pulmonaires,
ventilatoires et hémodynamiques observés chez les nouveau-né humains.
Afin de simuler la compression des organes abdominaux herniés, Harrison et
al [34] ont introduit chez le feetus d’agneau un ballonnet progressivement
gonflé dans I’hémithorax gauche. Pour ces auteurs, I’hypoplasie pulmonaire
est la conséquence d’une compression du poumon par les viscéres herniés,
suite a 'absence de fermeture du canal pleuropéritonéal entre la 8e et la 12e
semaine de gestation, soit pendant le stade pseudoglandulaire. La réinsertion
des visceres herniés dans la cavité abdominale et la correction du défect
diaphragmatique in utero devrait donc permettre le développement normal

du poumon.
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- Modeéle expérimental pharmacologique et hypoplasie pulmonaire primitive :
Iritani et al ont développé un modele pharmacologique murin de hernie
diaphragmatique congénitale par administration d’un herbicide, le nitrofen
(2,4-dichloro-phenyl-p-nitrophenyl-ether) a des souris gestantes [34,35].
Administré per OS entre le 8e et le 12e jour de gestation (terme : 22 jours), le
nitrofen provoque dans la descendance, a des doses entre 60 et 100 mg, une
hypoplasie pulmonaire, associée ou non a un défect diaphragmatique [36,37].
L’embryotoxicité du nitrofen s’expliquerait par son interaction avec des
récepteurs thyroidiens au cours du développement [38]. L’hypoplasie
pulmonaire précede les anomalies de développement de la plaque
mésenchymateuse post-hépatique (une structure importante pour le
développement du diaphragme chez la souris). Les auteurs en concluent que
I’hypoplasie pulmonaire est a I'origine du développement de la hernie, en
entravant le développement de la plague mésenchymateuse post-hépatique.

2.2. Hypothéses récentes :

Récemment, de plus en plus d’études se focalisent sur le role important de la
vitamine A et de son dérivé, I'acide rétinoique. En effet, au cours du développement
pulmonaire, I'acide rétinoique se lie de facon spécifiqgue a des récepteurs qui
appartiennent a la famille des récepteurs stéroidien-thyroidienrétinoiques (RAR).

Des 1953, des hernies diaphragmatiques congénitales ont été observées dans la
descendance de rates gestantes carencées en vitamine A [39]. Plus récemment, Major
et al [40] ont montré que les marqueurs du statut de vitamine A (rétinol et retinol-
binding protein) étaient diminues de 30 % chez des nouveau-nés ayant une hernie
diaphragmatique congénitale par rapport a des nouveau-nés sains. Mendelsohn et al
[41] ont rapporté une agénésie du poumon gauche et une hypoplasie du poumon droit

chez la souris transgénique invalidée pour les génes codant pour les RAR.
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D. Physiopathologie :

Les données expérimentales et cliniques montrent que la hernie
diaphragmatique congénitale associe des anomalies pulmonaires parenchymateuses et
des anomalies vasculaires anatomiques et fonctionnelles, accompagnées d’un hypo

développement du cceur gauche.

1. Anomalies pulmonaires parenchymateuses anatomiques :

La hernie diaphragmatique congénitale survient au cours de la vie intra-utérine
entre la 8e et la 12e semaine de gestation, au stade pseudoglandulaire. Aarechnon et
Reid [42] ont montré une réduction du nombre de générations bronchiques,
prédominant du co6té de la hernie. lls en déduisent que le développement pulmonaire
s’arréte entre la 10e et la 12e semaine de gestation du coté ipsilatéral a la hernie et
entre la 12e et la 14e semaine du coté controlatéral. Etant donné que chaque bronchiole
terminale ne possede qu’un nombre déterminé d’alvéoles, il en résulte une diminution
globale du nombre d’alvéoles avec un ratio alvéoles/artérioles normal [43]. Les études
morphomeétriques chez des nouveau-nés décédés de hernie diaphragmatique
congénitale, utilisant les criteres d’hypoplasie pulmonaire actuellement admis (rapport
poids corporel/poids pulmonaire et compte radial alvéolaire) confirment ces données
[44]. La perturbation résultante des échanges gazeux est aggravée par I'immaturité

pulmonaire parenchymateuse associée.

Mr. DOUNAS HAMZA 39



Les hernies diaphragmatiques congénitales Theése N° 211/21

Figure 6 : Image macroscopique de la différence de taille des deux poumons chez un
nouveau-né décédé d’une hernie diaphragmatique gauche. L’hypoplasie prédomine

nettement du c6té gauche siége de la hernie. [45]
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2. Anomalies pulmonaires parenchymateuses fonctionnelles :

2.1. Déficit en surfactant :

Le surfactant est un mélange complexe, composé majoritairement de
phospholipides et de protéines associées (SPs).

Les phospholipides sont les principaux composants du surfactant, constituant
pres de 90% de sa composition en poids. La phosphatidylcholine représente 70% des
phospholipides [6].

Quant aux SPs, elles ne représentent environ que 5 a 10% du poids total du
surfactant. Elles sont au nombre de 4 : SP-A, SP-B, SP-C et SP-D.

Diminuer la tension interfaciale et le travail respiratoire, augmenter la compliance
pulmonaire, stabiliser les alvéoles de taille inégale, permettre la création d'une capacité
résiduelle fonctionnelle, éviter le collapsus des alvéoles et des bronchioles respiratoires
en fin d'expiration, et s'opposer aux contraintes mécaniques et hydrostatiques
s'exercant sur la paroi du capillaire pulmonaire, telles sont les principales fonctions du
surfactant [46,47].

Les deux modeles animaux expérimentaux de hernie diaphragmatique
congénitale ont mis en évidence un déficit du systeme du surfactant. Dans le modele
de hernie diaphragmatique congénitale chez la brebis, Pringle et al [26] constatent un
rapport lécithine / sphingomyeline (L/S) et un taux de phosphatidylcholine (PC) <<
immature >> dans le liquide amniotique. Dans le méme modele expérimental, Glick et
al [48] trouvent une diminution du taux de phosphatidylcholine dans le lavage
bronchoalvéolaire ainsi qu’une diminution des propriétés tensioactives par analyse du
lavage bronchoalvéolaire par le surfactometre a bulle. Ces données sont confortées
par le fait que la corticothérapie anténatale dans le modele murin et I’administration
de surfactant exogene dans le modele chirurgical améliorent la compliance pulmonaire

et I’oxygénation [27,49].
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Chez I’homme, plusieurs observations cliniques suggerent I’existence d’un
déficit du systeme du surfactant dans la hernie diaphragmatique congénitale
diminution de la fraction de phospholipides dans le lavage broncho alvéolaire chez des
nouveau-nés décédés de hernie diaphragmatique congénitale[50], anomalies
histologiques, morphologiques et biochimiques similaires a celles observés dans la
maladie des membranes hyalines du prématuré[51].

2.2. Déficit du systéme antioxydant :

La superoxide dismutase (SOD) et la glutathion peroxydase (GP) sont deux
enzymes antioxydantes permettant de fixer des radicaux libres oxygénés toxiques,
générés notamment au cours de la ventilation artificielle. Sluiter et al [52] ont montré,
dans le modele murin, un taux de SOD et de GP identique chez les animaux témoins et
chez les animaux herniés en ventilation spontanée. En revanche, la ventilation
artificielle réduit de facon significative le taux de SOD et de GP chez les animaux
herniés, ce qui plaide en faveur d’un dysfonctionnement du systéme antioxydant et
suggere une plus grande susceptibilité des nouveau-nés avec hernie diaphragmatique
congénitale a développer des lésions pulmonaires chroniques induites par la toxicité

de I'oxygene au cours de la ventilation artificielle.

3. Anomalies vasculaires anatomiques et fonctionnelles :

A linstar du développement de I'arbre aérien dans la HDC, le lit vasculaire
pulmonaire présente une diminution du nombre des divisions artérielles. De plus,
comme pour les alvéoles, le nombre de vaisseaux pulmonaires est réduit dans la HDC,
ce qui explique un rapport alvéoles/artérioles normal [6,7,8,11].

Il existe également un remodelage des parois artérielles avec :

- Hypermuscularisation des artérioles pré et intra-acinaires,

- Epaississement du média,

- Et réduction de la lumiere vasculaire.
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En effet, le systeme angiotensine-enzyme de conversion (ECA) jouerait un rdle
important dans la maturation de la cellule musculaire. L’ECA permet de convertir
I’angiotensine | en angiotensine Il (AT Il), puissant vasoconstricteur et facteur de
croissance.

Chez le rat adulte soumis a une hypoxie, il a été montré une augmentation de
I'expression de ’'EC-AT dans la paroi de I’artere pulmonaire, qui s’accompagne d’une
hypermuscularisation des vaisseaux pulmonaires distaux [53].

Il a été observé que I'activité de 'EC-AT est significativement plus importante
dans le lit vasculaire pulmonaire remodelé de rat avec hernie diaphragmatique
congénitale par comparaison avec les animaux témoins [54].

L’AT 1l serait donc responsable de I’hyperplasie et I’hypertrophie des cellules
musculaires lisses vasculaires pulmonaires, et donc, de I’hypertension artérielle
pulmonaire (HTAP) [6,7,8,9,11].

Chez I’enfant porteur de HDC, il existe également une hyper-réactivité vasculaire
pulmonaire qui va conduire au syndrome d’hypertension pulmonaire persistante du
nouveau-né (HTAPPN), constant dans la HDC, avec persistance de la circulation foetale
soit un shunt droit-gauche. Le canal artériel va se conduire alors comme une « soupape
» mais la perfusion pulmonaire restera insuffisante pour assurer une hématose
correcte. De plus, la déglutition d’air augmente le volume du tube digestif intra-
thoracique, ce qui aggrave la situation.

En résumé, le poumon d’une HDC présente des anomalies vasculaires
anatomiques et fonctionnelles expliquant a la fois le peu de réactivité aux

thérapeutiques vasodilatatrices inhalées et la composante fixée de ’HTAP.
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4. Hypodéveloppement du coeur gauche :

Cet aspect a longuement été ignoré, jusqu’a ce que Siebert et al [55] rapportent,
en 1984, une diminution du poids du ventricule gauche chez des nouveau-nés décédés
de hernie diaphragmatique congénitale. Des études échocardiographiques feetales ont
conforté ces observations en montrant une diminution du rapport ventricule gauche
ventricule droit et une diminution significative de la masse ventriculaire gauche [56,57].

La pathogénie de I’hypodéveloppement du coeur gauche dans la hernie
diaphragmatique congénitale est encore mal comprise. Siebert et al [55] émettent
I’hypothése d’'une compression du cceur par les viscéres abdominaux herniés, mais le
développement des cavités cardiaques dépend de la quantité de sang qui les traverse
pendant la vie feetale [58] ; une diminution du flux sanguin s’accompagnerait donc d’un
hypodéveloppement des cavités cardiaques. On peut évoquer un double mécanisme:
d’une part, 'augmentation de la pression dans l'oreillette gauche, réduisant le shunt
physiologique interatrial droit-gauche, et d’autre part, la diminution du retour veineux
pulmonaire due a I’hypoplasie pulmonaire.

En dehors de son role dans la physiopathologie de la hernie diaphragmatique
congénitale, I’hypoplasie du cceur gauche semble étre un facteur pronostic vital et

d’hypoplasie pulmonaire [59].
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HERNIE DE COUPOLE DIAPHRAGMATIQUE
|

POUMONS ————————— DISPARITE CONTENU HERNIAIRE
POUMONS-THORAX
ALTERATIONS ALTERATIONS \ DIMINUTION AUGMENTATION
ANATOMIQUES PHYSIOLOGIQUES
| | \
VAISSEAUX PARENCHYME SURDISTENSION AUGMENTATION
ALVEOLAIRE CIRCULATION
/ PULMONAIRE
¥ /
HYPERCAPNIE EMPHYSEME
ACIDOSE PERIVASCULAIRE
HYPOXEMIE

CIRCULATION
FCETALE

SHUNT C: HYPERTENSION
DROITE-GAUCHE /' PULMONAIRE

Figure 7 : lllustration graphique des mécanismes physiopathologiques impliquées

dans la HDC [6]
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PATIENTS ET METHODES
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Type de I’étude :

Durant la période allant de 2009 a décembre 2018, le service de Chirurgie
pédiatrique et néonatale du CHU Hassan Il de Fés a recu 15 cas de hernies
diaphragmatiques congénitales, dans des tableaux faits surtout de signes respiratoires.

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.

Parametres étudiés :

La revue des dossiers médicaux a permis I’analyse des données suivantes :

L’age et le sexe.

- L’age de début de la symptomatologie.

- Les antécédents personnels et familiaux.
- La présentation clinique.

- L’imagerie comprenant une échographie anténatale, Radiographie du

poumon, Echographie abdominale, TOGD-LB et le scanner.
- Les malformation ou anomalies chromosomiques associées.
- Le traitement laparotomique ou coelioscopique.
- Organes herniés. - Les suites postopératoires.

- La durée d’hospitalisation.

L’évolution.

Tous les dossiers ont été colligés a I’aide d’une méme fiche d’exploitation.

Mr. DOUNAS HAMZA 47



Les hernies diaphragmatiques congénitales

Thése N° 211/21

Fiche d’exploitation des HDC

Identité :
.Nom et prénom :
Age :
Sexe :
ATCD :
.Consanguinité :
.Tuberculose :
.Tuberculose dans la famille :
.Diabete :
.Suivi d’une pathologie :
Laquelle :
.Chirurgie :
Laquelle :
Diagnostic :
.Motif d’hospitalisation :
.Symptomatique []
.Age de début de la symptomatologie :
.Clinique :
@ Signes fonctionnels :
V Signhes respiratoires :
-Détresse respiratoire
-Dyspnée
-Cyanose

-Toux

oui [_]
oui []
oui []
oui [_]
oui [_]

oui |:|

Asymptomatique |:|

non ||
non ||
non ||
non ]
non ]

non [_]

oui [_]
oui [_]
oui [_]
oui [_]

Découverte fortuite [ ]

non ||
non ||
non ]
non ]
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—-Autres signes :

V Signes digestifs :

-Vomissements oui []
-Troubles du Transit oui []
~Douleurs abdominales oui [_]
-Tableau d’occlusion digestive  oui []
—-Autres signes :

V Troubles de croissance : oui []

@ Signes physiques :

-Fiévre oui [_]

-Polypnée oui [_]

-Dysmorphie oui ]

- Rales ronflant [_] crépitant [ ]

-Bruits hydro-aériques intra thoraciques oui []

-Déviation des bruits du ceeur oui []

-Syndrome d’épanchement oui ]

—-Autres signes :

.Etude paraclinique :

@ Echographie anténatale oui []
Résultat :

@ Radiographie thoracique :

@ TOGD oui [_]
Résultat :

@ Echographie abdominale oui []

Résultat :

non ||
non ]
non[ ]
non[ ]

non [_]

non [_]

non [_]
non [_]

sibilant [_]

non [_]
non ||
non ||

non ||

non [_]

non [_]
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@ TDM thoraco-abdominale
Résultat :
@ Autres examens :

Malformations associés :

.Cardiopathie congénitale :
.Malformation digestive :
.Malformation ano-rectale :
.Trisomie 21 :

.Hernie ombilicale :

.Hernie inguinale :
.Omphalocéle :
.Hypospadias :

.Autres malformations :

Type de la hernie :

oui ]

oui [_]
oui [_]
oui [_]
oui [_]
oui [_]
oui []
oui []
oui [_]

.Hernie postérolatérale gauche (Hernie de BOCKDALECK) [ ]

.Hernie rétro-costo-xiphoidienne (Morgagni-Larrey) ]

.Hernie droite |:|

Organes herniés :

.Colon transverse [_]
.Estomac []
Intestin gréle [_|
.Foie [_]

Rate []

Autres

non [_]

non ]
non[ ]
non[ ]
non ||
non ]
non [_|
non [_|
non ]
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Traitement chirurgical :

Abord par voie abdominale classique [_]
Abord par voie thoracique classique [_]
Abord par Laparoscopie [ |
Abord par thoracoscopie [_]

Séjour en réanimation :

Suites post opératoires :

Simples :

.Compilications :
-Laquelle :

.Durée d’hospitalisation :

EVOLUTION :

.Amélioration :
.Déces :
.Séquelles :

.Recul :

oui [ ]

oui []
oui []

oui []
oui |:|
oui |:|

non [ ]

non [_]
non [_]

non [_]
non [_|
non [_|
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Cas N°1 :
Nom et prénom SA
Age 6 mois
Sexe Masculin
Antécédents Infections urinaires a répétition
Age de début de la symptomatologie 1 mois
Clinique : Signes respiratoires DR, Toux

Signes digestifs

Vomissements, troubles du transit

Autres

Examen clinique

Tirage sus sternal et intercostal, entonnoir

Examens

complémentaires :

xiphoidien
Rx thorax Clarté digestive intra thoracique
Echo | -———-
abdominale
TOGD-LB | -———-—-

TDM thoraco-

abdominale
Autres | ———-
examens
Echographie anténatale @~ | ————-
Malformations et anomalies | - ———-

chromosomiques associées

Type de la hernie

Hernie postérolatérale gauche

Organes herniés

Colon, intestin gréle, Rate

Séjour en réanimation

Non

Traitement Laparotomie
Suites opératoires Simples
Durée d’hospitalisation 20 jours
Evolution Favorable
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Cas N°2 :

Nom et prénom CF
Age 10 mois
Sexe Féminin
Antécédents | ————=

Age de début de la symptomatologie

La Naissance

Clinique :

Signes respiratoires

DR

Signes digestifs

Vomissements

Autres

Examen clinique

Tirage intercostal, diminution des VV et MV

Examens

complémentaires :

Rx thorax -Clarté digestive intra-thoracique
-Déviation du coeur a droite

Echo | -———-

abdominale

TOGD-LB | ————-

TDM  thoraco-

abdominale

Autres examens

Echographie anténatale

Malformations

et anomalies

chromosomiques associées

Type de la hernie

Hernie postérolatérale gauche

Organes herniés

Colon transverse, intestin gréle, Foie

Séjour en réanimation

Non

Traitement

Ceelioscopie puis conversion en

Laparotomie

Suites opératoires

Simples

Durée d’hospitalisation

17 jours

Evolution

Récidive de la hernie aprés 6 mois : pose

d’une plaque synthétique.
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Cas N°3 :
Nom et prénom ZM
Age 7 mois
Sexe Masculin
Antécédents | —=——-
Age de début de la symptomatologie 7 mois

Clinique :

Signes respiratoires

DR, Dyspnée, cyanose

Signes digestifs

Autres Refus de téter
Examen clinique Tirage intercostal, entonnoir xiphoidien,
diminution des MV a gauche

Examens Rx thorax NHA intra thoraciques, Déviation du
complémentaires : médiastin a droite

Echo | -——

abdominale

TOGD-LB | ————-

TDM thoraco-

abdominale
Autres | ———-
examens
Echographie anténatale @~ | ————-
Malformations et anomalies | - ———-

chromosomiques associées

Type de la hernie

Hernie rétro costo xiphoidienne

Organes herniés

Colon transverse, intestin gréle

Séjour en réanimation

Non

Traitement Ceelioscopie puis conversion en Laparotomie
Suites opératoires Simples

Durée d’hospitalisation 12 jours

Evolution Favorable
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Cas N°4 :
Nom et prénom RR
Age 9 mois
Sexe Masculin
Antécédents Consanguinité des parents
Age de début de la symptomatologie 2 mois
Clinique : Signes respiratoires DR, Cyanose

Signes digestifs

Vomissements

Autres

Retard staturo pondéral

Examen clinique

BHA intra thoraciques, thorax augmenté de

volume, diminution des VV et MV

Examens Rx thorax

complémentaires :

Image hydro aérique intra thoracique

Echo

abdominale

TOGD-LB

TDM

abdominale

thoraco-

Condensation pulmonaire droite, Hernie rétro

costo xiphoidienne

Autres examens

Echo cceur : HTAP infra systémique (45 mm Hg)

Echographie anténatale

Malformations et anomalies

chromosomiques associées

Trisomie 21

Type de la hernie

Hernie rétro costo xiphoidienne

Organes herniés Colon transverse, Angle iléo coecale,
Appendice
Séjour en réanimation Non

Traitement Laparotomie
Suites opératoires Simples
Durée d’hospitalisation 7 jours
Evolution Favorable
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Cas N°5:
Nom et prénom Fils de L

Age 13 jours
Sexe Masculin
Antécédents Mauvaise adaptation a la vie extra utérine
Age de début de la symptomatologie Naissance
Clinique : Signes respiratoires DR, dyspnée, cyanose

Signes digestifs | ————-

Autres | =-=——=
Examen clinique Rales ronflants, BHA intra thoraciques, Déviation

des bruits cardiaques

Examens Rx thorax Aération digestive intra thoracique
complémentaires : Déviation du cceur a droite

Echo abdominale @ | --—-——-

TOGD-LB | -————-

TDM thoraco- | -————-

abdominale

Autres examens Echo doppler cardiaque :
-Sinus coronaire dilaté

-HTAP iso systémique

-Aorte difficile a dégager

Echographie anténatale @~ | ————-

Malformations et anomalies | ————-

chromosomiques associées

Type de la hernie Hernie postérolatérale gauche

Organes herniés Colon transverse, Intestin gréle, Pancréas, Rein,
Rate

Séjour en réanimation Oui

Traitement Laparotomie

Suites opératoires Simples

Durée d’hospitalisation 10 jours

Evolution Favorable
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Cas N°6 :
Nom et prénom oK
Age 4 mois
Sexe Masculin
Antécédents | -———-
Age de début de la symptomatologie 4 mois
Clinique : Signes respiratoires Cyanose

Signes digestifs

Troubles du transit

Autres

Retard staturo-pondérale a -4 DS

Examen clinique

Déviation des bruits du coeur

Examens

complémentaires :

Rx thorax

Déviation du cceur a droite

Echo

abdominale

TOGD-LB

TDM thoraco-

HD postérolatérale gauche

chromosomiques associées

abdominale
Autres ETT :
examens -Poumon d’hyper débit
-HTAP modérée
Echographie anténatale @ | ————-
Malformations et anomalies | ———--

Type de la hernie

Hernie postérolatérale gauche

Organes herniés

Estomac, Foie

Séjour en réanimation

Non

Traitement Laparotomie
Suites opératoires Simples
Durée d’hospitalisation 28 jours
Evolution Favorable
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Cas N°7:
Nom et prénom ZA
Age 1 an
Sexe Masculin
Antécédents CIA congénitale, bronchites a répétition

Age de début de la symptomatologie

Naissance

Clinique : Signes respiratoires

DR, Dyspnée, Cyanose, Toux

Signes digestifs

Autres

Examen clinique

Rales crépitant, Souffle cardiaque diastolique

Examens Rx thorax Opacités alvéolaires bilatérales effacant Ia
complémentaires : silhouette cardiaque

Echo | -——-

abdominale

TOGD-LB | ————-

TDM thoraco- | Hernie de Morgagni, Anomalies

abdominale parenchymateuses bilatérales en rapport avec
des pneumopathies a répétition
Autres | -————-
examens
Echographie anténatale @~ | ————-
Malformations et anomalies | Cardiopathie congénitale (CIA), Hernie inguinale

chromosomiques associées

Type de la hernie

Hernie rétro-costo-xiphoidienne

Organes herniés

Colon transverse, Estomac, Foie, Angle colique

gauche

Séjour en réanimation

Non

Traitement Laparotomie
Suites opératoires Simples
Durée d’hospitalisation 11 jours
Evolution Favorable
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Cas N°8 :
Nom et prénom SR
Age 1 mois
Sexe Féminin
Antécédents Infection matérno-feetale

Age de début de la symptomatologie

Naissance

Clinique : Signes respiratoires

DR, Cyanose, Toux

Signes digestifs

Autres Retard staturo-pondéral
Examen clinique Rales ronflant, Déviation des bruits
cardiaques
Examens Rx thorax Clartés digestives intra thoraciques
complémentaires : Déviation du cceur a droite
Echo | -———-
abdominale
TOGD-LB | ————-
TDM thoraco- | -——-—-
abdominale
Autres ETT : Normal
examens
Echographie anténatale @~ | ————-
Malformations et anomalies | -—----
chromosomiques associées
Type de la hernie Hernie postérolatérale gauche
Organes herniés Colon, intestin gréle, Rate
Séjour en réanimation Non
Traitement Laparotomie
Suites opératoires Simples
Durée d’hospitalisation 16 jours
Evolution Favorable
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Cas N°9 :

Nom et prénom MZ
Age 6 ans
Sexe Féminin
Antécédents | -———-
Age de début de la symptomatologie Naissance
Clinique : Signes respiratoires DR, dyspnée

Signes digestifs

Vomissements, Troubles du transit

Autres

Retard staturo-pondéral a -2 DS

Examen clinique

Polypnée, diminution des VV et MV

Examens

complémentaires :

Rx thorax

Aération digestive intra thoracique

Echo

abdominale

TOGD-LB

TDM thoraco-

Hernie diaphragmatique postéro latérale

abdominale droite
Autres | ————-
examens
Echographie anténatale @ | ————-
Malformations et anomalies | - ———-

chromosomiques associées

Type de la hernie

Hernie diaphragmatique postéro latérale

droite

Organes herniés

Colon, intestin gréle, coeco appendice

Séjour en réanimation

Non

Traitement Laparotomie
Suites opératoires Simples
Durée d’hospitalisation 14 jours
Evolution Favorable
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Cas N°10 :
Nom et prénom Fille de CA
Age 4 jours
Sexe Féminin
Antécédents | ————-
Age de début de la symptomatologie J3 de vie
Clinique : Signes respiratoires DR, dyspnée

Signes digestifs

Autres | =====
Examen clinique Polypnée, BHA intra thoraciques, Déviation des
bruits du cceur, entonnoir xiphoidien, thorax
augmenté de volume, MV abolies a I'hémi
champs gauche.
Examens Rx thorax Clarté digestive intra thoracique, déviation du

complémentaires :

coeur a droite

Echo abdominale

TOGD-LB

TDM

abdominale

thoraco-

Autres examens

ETT :-HTAP infra systémique

-Canal artériel shunt G-D

Echographie anténatale

Malformations et anomalies

chromosomiques associées

Cardiopathie congénitale (Canal artériel)

Type de la hernie

Hernie rétro costo xiphoidienne

Organes herniés

Colon transverse

Séjour en réanimation

Oui

Traitement Laparotomie
Suites opératoires Simples
Durée d’hospitalisation 8 jours
Evolution Favorable
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Cas N°11 :
Nom et prénom FA
Age 2 ans
Sexe Masculin
Antécédents | -———-
Age de début de la symptomatologie 2 ans
Clinique : Signes respiratoires DR, Dyspnée

Signes digestifs

Autres

Examen clinique

BHA intra thoraciques, Déviation des bruits

cardiaques, Diminution des MV a gauche

Examens Rx thorax

complémentaires :

Déviation trachéale droite, Foyer de
condensation hilo-basal droit, Imagine hydro

aérique basale gauche

Echo abdominale

TOGD-LB

TDM thoraco-

abdominale

Autres examens

Echographie anténatale

Malformations et anomalies

chromosomiques associées

Type de la hernie

Hernie postérolatérale gauche

Organes herniés

Colon, Estomac, Foie, Rate

Séjour en réanimation

Non

Traitement Laparotomie
Suites opératoires Simples
Durée d’hospitalisation 6 jours
Evolution Favorable
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Cas N°12 :
Nom et prénom B K
Age 2 ans
Sexe Féminin
Antécédents CIA large a 10 mm, BPP a répétition

Age de début de la symptomatologie

3 mois

Clinique : Signes respiratoires

DR, Dyspnée, Toux

Signes digestifs

Autres

Examen clinique

Polypnée, Déviation des bruits cardiaques,

Diminution des mouvements respiratoires de I’hémi
thorax gauche, Diminution des VV et MV, Souffle

cardiaque

Examens Rx thorax

complémentaires :

Aération digestive de
droit

I’hémichamps thoracique

Echo abdominale

TOGD-LB

TDM

abdominale

thoraco-

Hernie diaphragmatique de Morgagni a contenu

intestinal

Autres examens

Echographie anténatale

Malformations et anomalies

chromosomiques associées

Cardiopathie congénitale (CIA), Trisomie 21

Type de la hernie

Hernie rétro costo xiphoidienne

Organes herniés

Colon, Intestin gréle

Séjour en réanimation

Non

Traitement Laparotomie
Suites opératoires Simples
Durée d’hospitalisation 6 jours
Evolution Favorable
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Cas N°13 :
Nom et prénom AO
Age 3 mois
Sexe Masculin
Antécédents | ===
Age de début de la symptomatologie 2 mois

Clinique : Signes respiratoires

DR, Dyspnée, Toux

Signes digestifs

Autres

Examen clinique

Polypnée, Diminution des Mv a gauche

Clarté digestive intra thoracique

Examens Rx thorax
complémentaires :
Echo
abdominale
TOGD-LB

TDM thoraco-

abdominale
Autres Echo doppler cardiaque : Normal
examens

Echographie anténatale @~ | ————-

Malformations et anomalies | ————-

chromosomiques associées

Type de la hernie

Hernie postéro latérale gauche

Organes herniés

Colon, Estomac, Intestin gréle, Foie

Séjour en réanimation

Non

Traitement Laparotomie
Suites opératoires Simples
Durée d’hospitalisation 6 jours
Evolution Favorable
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Cas N°14 :
Nom et prénom LA
Age 8 mois
Sexe Masculin
Antécédents | -———-
Age de début de la symptomatologie 8 mois
Clinique : Signes respiratoires DR, Dyspnée

Signes digestifs

Autres

Examen clinique

BHA intra thoraciques

Clarté digestive intra thoracique

Examens Rx thorax
complémentaires :
Echo
abdominale
TOGD-LB

TDM thoraco-

Clartés digestives intra thoraciques (Hernie

abdominale du colon)
Autres | ————-
examens
Echographie anténatale @~ | ————-
Malformations et anomalies | Trisomie 21

chromosomiques associées

Type de la hernie

Hernie postérolatérale gauche

Organes herniés

Colon

Séjour en réanimation

Non

Traitement Laparotomie

Suites opératoires Simples

Durée d’hospitalisation 6 jours

Evolution Déces apres 3 mois suite a une

pneumopathie.
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Cas N°15 :
Nom et prénom Sou. All
Age 6 ans
Sexe Masculin
Antécédents | -———-
Age de début de la symptomatologie 4 ans

Clinique : Signes respiratoires

Toux seche, géne respiratoire.

Signes digestifs

Autres

Examen clinique

Rales crépitant au niveau de hémithorax droit.

Clarté digestive au niveau de I’hémithorax

droit.

Examens Rx thorax
complémentaires :
Echo
abdominale
TOGD-LB

TDM thoraco-

abdominale
Autres | ————-
examens
Echographie anténatale @ | ————-
Malformations et anomalies | -———-

chromosomiques associées

Type de la hernie

Hernie rétro-costo-xiphoidienne

Organes herniés Colon
Séjour en réanimation Non
Traitement Ceelioscopie
Suites opératoires Simples
Durée d’hospitalisation 5 jours
Evolution Favorable
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Cas N°1 Cas N°2 Cas N3 Cas N°4
Age 6 mois 10 mois 7 mois 9 mois
Sexe Masculin Féminin Masculin Masculin
Antécédents Infections | -———— | ————- Consanguinité des
urinaires a parents
répétition
Age de début de la symptomatologie | 1 mois Naissance 7 mois 2 mois
Clinique : Signes DR, Toux DR DR, Dyspnée, | DR, Cyanose
respiratoir Cyanose
es
Signes Vomissement | Vomissement | ————- Vomissements
digestifs s, troubles du | s
transit
Autres | -———— | ————- Refus de téter | Retard staturo-
pondéral
Examen clinique Tirage sus | Tirage Tirage BHA intra
sternal et | intercostal, intercostal, thoraciques, thorax
intercostal, diminution entonnoir augmenté de
entonnoir des VV et MV | xiphoidien, volume, diminution
xiphoidien diminution des VV et MV
des MV a
gauche
Examens Rx thorax Clarté Clarté NHA intra | Image hydro aérique
complémentaires : digestive digestive thoraciques, intra thoracique
intra intra- Déviation du
thoracique thoracique, médiastin a
déviation du | droite
cceur a droite
Echo | -~—-—- |- | | ==
abdominale
ToGD-LB | -——— |- || ==
TDM HD | - | - Condensation
thoraco- postérolatéra pulmonaire droite,
abdominale | le gauche Hernie rétro costo
xiphoidienne
Autres | -——- | = | ————- Echo cceur: HTAP
examens infra systémique (45
mm Hg)

Echographie anténatale
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Malformations et anomalies | ---——- | ———— | ————- Trisomie 21
chromosomiques associées
Type de la hernie Hernie Hernie Hernie rétro- | Hernie rétro costo

postérolatéra

postérolatéra

costo-

xiphoidienne

le gauche le gauche xiphoidienne
Organes herniés Colon, Colon Colon Colon  transverse,
intestin gréle, | transverse, transverse, Angle iléo coecale,
Rate intestin gréle, | intestin gréle | Appendice
Foie
Séjour en réanimation Non Non Non Non

Traitement

Laparotomie

Coelioscopie
puis

conversion en

Coelioscopie
puis

conversion en

Laparotomie

laparotomie laparotomie
Suites opératoires Simples Simples Simples Simples
Durée d’hospitalisation 20 jours 17 jours 12 jours 7 jours
Evolution Favorable Récidive Favorable Favorable

apres 6

mois :pose

d’une plaque

synthétique
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Cas N°5 Cas N°6 Cas N°7 Cas N°8
Age 13 jours 4 mois 1 an 1 mois
Sexe Masculin Masculin Masculin Féminin
Antécédents Mauvaise | -—--—- CIA Infection
adaptation a la congénitale, matérno-foetale
vie extra utérine bronchites a
répétition
Age de début de la Naissance 4 mois Naissance Naissance
symptomatologie
Clinique : Signes DR, dyspnée, Cyanose DR, Dyspnée, DR, Cyanose,
respiratoir | cyanose Cyanose,Toux | Toux
es
Signes | -————- Troubles | ---— | -————-
digestifs du transit
Autres | ————- Retard | -————- Retard staturo-
staturo- pondéral
pondérale
a -4 DS
Examen clinique Rales ronflants, | Déviation Rales Rales ronflant,
BHA intra des bruits | crépitant, Déviation des
thoraciques, du cceur Souffle bruits
Déviation des cardiaque cardiaques
bruits diastolique
cardiaques
Examens Rx Aération Déviation Opacités Clartés
complémentaires : | thorax | digestive intra du cceur a | alvéolaires digestives intra
thoracique droite bilatérales thoraciques
Déviation du effacant la Déviation du
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coeur a droite silhouette coeur a droite
cardiaque
Echo |--— |- |- |-
abdomi
nale
TOGD- | -—-—-—- | || =
LB
DM | ————- HD Herniede — |-————-
thoraco postérolat | Morgagni,
- érale Anomalies
abdomi gauche parenchymate
nale uses
bilatérales
Autres Echo doppler ETT: | -——- ETT : Normal
examen | cardiaque : -Poumon
S -Sinus d’hyper
coronaire dilaté | débit
-HTAP iso -HTAP
systémique modérée
-Aorte difficile a
dégager
Echographie anténatale @ | ---—— | ——— | -———— |0
Malformations et anomalies |----—- | ————- Cardiopathie | -—-—-—-
chromosomiques associées congénitale
(CIA), Hernie
inguinale
Type de la hernie Hernie Hernie Hernie rétro- Hernie
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postérolatérale | postérolat | costo- postérolatérale
gauche érale xiphoidienne gauche
gauche
Organes herniés Colon Estomac, Colon Colon, intestin
transverse, Foie transverse, gréle, Rate
Intestin gréle, Estomac, Foie,
Pancréas, Rein, Angle colique
Rate gauche
Séjour en réanimation Oui Non Non Non
Traitement Laparotomie Laparotom | Laparotomie Laparotomie
ie
Suites opératoires Simples Simples Simples Simples
Durée d’hospitalisation 10 jours 28 jours 11 jours 16 jours
Evolution Favorable Favorable | Favorable Favorable
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Cas N°9 Cas N°10 Cas N°11 Cas N°12
Age 6 ans 4 jours 2 ans 2 ans
Sexe Féminin Féminin Masculin Féminin
Antécédents | -—— | -——— | ———— CIA large a 10
mm, BPP a
répétition
Age de début de la | Naissance J3 de vie 2 ans 3 mois
symptomatologie
Clinique : Signes DR, dyspnée | DR, dyspnée | DR, Dyspnée | DR, Dyspnée,
respiratoi Toux
res
Signes Vomisseme | -———- | -——— | -———
digestifs | nts,
Troubles du
transit
Autres Retard  |-—- | -—— | -=——=
staturo-
pondéral a -
2 DS
Examen clinique Polypnée, Polypnée, BHA intra | Polypnée,
diminution | BHA intra | thoraciques, | Déviation des
des VV et | thoraciques, | Déviation des | bruits cardiaques,
MV Déviation des | bruits Diminution  des
bruits du | cardiaques, mouvements
coaur, Diminution respiratoires de
entonnoir des MV a|I’hémi thorax
xiphoidien, gauche gauche,
thorax Diminution des
augmenté de VV et MV, Souffle
volume, MV cardiaque
abolies a
I’hémi
champs
gauche.
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Examens Rx thorax Aération Clarté Déviation Aération

complémentaires digestive digestive trachéale digestive de
intra intra droite, Foyer | ’hémichamps
thoracique thoracique, de thoracique droit

déviation du | condensation
cceur a droite | hilo-basal
droit, Imagine
hydro aérique
basale
gauche
Echo  |-—-— |- |- | -
abdominale
TOGD-LB | -——- | ———— | === | ==
TDM Hernie | -—— | -——-- Hernie
thoraco- diaphragma diaphragmatique
abdominale | tique de Morgagni a
postéro contenu intestinal
latérale
droite
Autres | ———- ETT :-HTAP | ——— | ———
examens infra
systémique
-Canal
artériel shunt
G-D

Echographie anténatale @~ | --——— | -———— | ———— | oo

Malformations anomalies | -———- Cardiopathie | -———- Cardiopathie

chromosomiques associées congénitale congénitale (CIA),

(Canal Trisomie 21
artériel)

Type de la hernie Hernie Hernie rétro | Hernie Hernie rétro costo
postérolatér | costo postérolatéral | xiphoidienne
ale droite xiphoidienne | e gauche

Organes herniés Colon, Colon Colon, Colon, Intestin
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intestin transverse Estomac, gréle
gréle, coeco Foie, Rate
appendice

Séjour en réanimation Non Oui Non Non

Traitement Laparotomie | Laparotomie | Laparotomie | Laparotomie
Suites opératoires Simples Simples Simples Simples
Durée d’hospitalisation 14 jours 8 jours 6 jours 6 jours
Evolution Favorable Favorable Favorable Favorable
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Cas N°13 Cas N°14 Cas N°15
Age 3 mois 8 mois 6 ans
Sexe Masculin Masculin Masculin
Antécédents | -==== | === | ————
Age de début de la symptomatologie | 2 mois 8 mois 4 ans
Clinique : Signes DR, DR, Dyspnée | Toux seche, géne respiratoire
respiratoires Dyspnée,
Toux
Signes | -—— |- | =
digestifs
Autres | -———— | === | -=——-
Examen clinique Polypnée, BHA  intra | Rales crépitant au niveau de
Diminution | thoraciques | hémithorax droit.
des Mv a
gauche
Examens Rx thorax Clarté Clarté Clarté digestive au niveau de
complémentaires : digestive digestive I’lhémithorax droit.
intra intra
thoracique thoracique
Echo |-— |- |-
abdominale
ToGD-LB | —— |- | -
™M | - Clartés | -———-
thoraco- digestives
abdominale intra
thoraciques
(Hernie du
colon)
Autres Echo  |-——— |-
examens doppler
cardiaque :
Normal
Echographie anténatale @~ | -——— | -———— | -————-
Malformations et anomalies | -~——-- Trisomie 21 | -———-

chromosomiques associées
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Type de la hernie

Hernie

postérolatér

Hernie

postérolatér

Hernie rétro-costo-

xiphoidienne

ale gauche ale gauche
Organes herniés Colon, Colon Colon
Estomac,
Intestin
gréle, Foie
Séjour en réanimation Non Non Non

Traitement Laparotomie | Laparotomie | Coelioscopie
Suites opératoires Simples Simples Simples
Durée d’hospitalisation 6 jours 6 jours 5 jours
Evolution Favorable Déces apres | Favorable

3 mois suite

a une
pneumopat
hie
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RESULTATS ET ANALYSE
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A. Données épidémiologiques :

1. Age :
L’Age de nos patients varie entre 4 jours et 6 ans.
L’Age moyen est de 13 mois.
Deux de nos malades sont des nouveau-nés agés de moins d’un mois soit 13,3%.
Dix de nos malades sont des nourrissons soit 66.7%.

Trois de nos malades sont des enfants soit 20%.

B [0-1mois][
B [1mois-2ans|

W plus que 2 ans

Figure 8 : Répartition des malades selon I’age
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2. Sexe:

Il existe une prédominance masculine. On dénombre 10 garcons et 5 filles.

M Gargons

M Filles

Figure 9 : Répartition des malades selon le sexe
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3. Age de début de la symptomatologie :

Six de nos patients ont présenté les premiers symptomes avant ’age de 1 mois
soit 40%.

Sept de nos patients ont présenté les premiers symptomes dans la tranche d’age
[T mois- T1an[ soit 46,6%.

Deux de nos malades ont présenté les premiers symptomes apres I’age de 1 an

soit 13,3%.

B [0-1mois[
M [1mois-1an[

M apres 1an

Figure 10 : Répartition des malades selon I’age de début de la symptomatologie
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B. Données cliniques :

1. Diagnostic anténatal :

Dans notre étude, aucune HDC n’a été diagnostiquée en anténatal.

2. Signes fonctionnels :

Symptomatologie clinique Nombre de cas
Signes respiratoires 15 (100%)
Détresse respiratoire 13
Acces de cyanose 6
Dyspnée 10
Toux 6
Signes digestifs 5 (33,3%)
Vomissements 4
Troubles du transit 3
Difficultés de téter 1
Autres : Retard staturo pondéral 4

La symptomatologie révélatrice est dominée par les signes respiratoires qui
représentent 100% des manifestations. Elles sont dominées par la détresse respiratoire,
les acces de cyanose, la dyspnée et la toux.

La symptomatologie digestive représente également des manifestations
révélatrices fréquentes et se voient dans 33,3%.Elles sont dominées par les

vomissements, les troubles du transit.
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3. Examen physique :

Signes physiques Nombre de cas
Tirage intercostal 3
Tirage sus sternal 1
Entonnoir xiphoidien 3
Déviation des bruits cardiaques 6
BHA intra thoraciques 5
Protrusion thoracique 2
Rales pulmonaires 4
Polypnée 4
Syndrome d’épanchement pleural 8

L’examen physique est dominé également par les perturbations thoraciques,
c’est ainsi que les tirages intercostaux, les entonnoirs xiphoidiens, les tirages sus
sternal, les polypnées, les protrusions thoraciques les rales pulmonaires, les bruits
hydro-aériques intra thoraciques, les syndromes d’épanchement pleuraux et les

déviations des bruits du coeur sont les plus représentés.

C. Données paraclinigues :

1. 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 réalisée chez aucun patient.
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2. Radiographie thoracique :

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 intrathoraciques représente le signe
sémiologique le plus évocateur et le plus fréquent chez tous les patients de notre série
soit 86,6 % des cas.

La déviation médiastinale a été retrouvée chez 46,6% des cas.

Des anomalies parenchymateuses pulmonaires type opacités alvéolaires ont été

retrouvées chez 2 malades.

Signes radiologiques Nombre de cas
Clartés digestives intra thoraciques 13 (86,6%)
Déviation médiastinale 7 (46,6%)
Opacités alvéolaires 2 (13,3%)
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Radiographie thoracique du cas N°1 (Clarté digestive intra-thoracique)
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Radiographie thoracique du cas N°2 (Clarté digestive intra-thoracique et déviation du

coeur a droite)
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Radiographie thoracique du cas N°3 (Clartés digestives intra-thoraciques et déviation

du coeur a droite)
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Radiographie thoracique du cas N°4(Clarté digestive intra-thoracique)
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Radiographie thoracique du cas N°5(Clarté digestive intra-thoracique, déviation du

ceeur a droite)
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Radiographie thoracique du cas N°6 (Déviation du cceur a droite).
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Radiographie thoracique du cas N°7(Opacités alvéolaires bilatérales effacant la

silhouette cardiaque)
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Radiographie thoracique du cas N°8 (Clartés digestives intra-thoraciques et déviation

du coeur a droite)
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Radiographie thoracique du cas N°9(Clartés digestives intra-thoraciques)
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Radiographie thoracique du cas N°10(Clarté digestive intra-thoracique et déviation du

coeur a droite)
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Radiographie thoracique du cas N°11(Déviation trachéale droite, Foyer de

condensation hilo-basal droit, Imagine hydro aérique basale gauche)

Mr. DOUNAS HAMZA 94



Les hernies diaphragmatiques congénitales Theése N° 211/21

Radiographie thoracique du cas N°12 (Clarté digestive intra-thoracique)
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Radiographie thoracique du cas N°13(Clarté digestive intra-thoracique)
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Radiographie thoracique du cas N°14 (Clarté digestive intra-thoracique)
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Radiographie thoracique du cas N°15 (Clarté digestive intra-thoracique)
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3. TDM thoraco-abdominale :

Elle a été réalisée chez 7 de nos patients pour confirmer le diagnostic.

!

TDM thoracique du cas N°1 (Hernie diaphragmatique postérolatérale gauche)
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TDM thoracique du cas N°4 (Hernie diaphragmatique rétro-costo-xiphoidienne)
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TDM Thoracique du cas N°6 (Clarté digestive intra-thoracique)
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TDM thoracique du cas N°7 (Hernie rétro-costo-xiphoidienne)
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TDM thoracique du cas N°9 (Hernie diaphragmatique droite)
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TDM thoracique du cas N°12 (Hernie rétro-costo-xiphoidienne)
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TDM du cas N°14 (Clartés digestives intra-thoraciques)
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4. Autres examens :

L’Echodoppler cardiaque a été pratiqué chez 6 de nos malades. Il était normal

chez 2 et a montré une HTAP modérée chez 4 de nos malades.

L’Echodoppler cardiaque a montré également 2 CIA et un canal artériel.

D. Malformations et anomalies chromosomiques associées :

La hernie diaphragmatique congénitale est souvent associée a des malformations

ou a des anomalies génétiques ou chromosomiques.

Dans notre série, 3 patients sont trisomiques 21.

3 patients présentent une cardiopathie congénitale dont 2 CIA et 1 canal artériel.

Un seul malade présente une hernie inguinale.

E. Inventaire des organes herniés :

Organe Nombre de cas

Colon 14
Intestin gréle 8
Rate 4
Estomac 4
Foie 5
Coecum 2
Rein et surrénale 1

Appendice 2
Pancréas 1

D’aprés le tableau ci-dessus on remarque que le colon est I'organe le plus

fréquemment hernié dans notre série.

Chez la plupart de nos malades, le contenu herniaire était multiviscéral.
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F. Traitement:

1. Prise en charge pré opératoire :

Tous les nouveau-nés sont mis en condition : table chauffante, perfusion, sérum
glucosé, scope...

Les patients en DRNN ont été hospitalisés en réanimation vu l'instabilité
respiratoire.

Les autres malades ont présenté une forme simple ne nécessitant pas de prise

en charge pré opératoire.

2. Traitement chirurgical :

2.1. Chirurgie a ciel ouvert :

12 de nos patients ont bénéficié d’une laparotomie d’emblée et 2 ont bénéficié

d’une ceelioscopie qui ont été convertis en laparotomie.

La laparotomie s’est déroulée de la facon suivante :

e 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 médiane
sus ombilicale latéralisée a gauche.

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

e Laréduction des visceres herniés dans le thorax apres avoir fait leur inventaire
est faite par manipulation manuelle douce, une attention toute particuliere
doit étre réservée a la rate dont la réintégration doit se faire avec beaucoup

de prudence vue sa fragilité.
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Fermeture de 'orifice diaphragmatique par suture des deux berges par des
points séparés a l'aide d’un fil non résorbable. La berge postérieure est
toujours hypoplasique, le point doit étre trés postérieur parfois prend le
périoste costal.

Fermeture pariétale sans tension faite avec délicatesse vue la possibilité d’une
inadéquation entre les volumes digestif et péritonéal.

On termine par un drainage de la cavité thoracique.

2.2. Ceelioscopie :

Un seul malade a bénéficié d’une ccelioscopie

Elle a pour but de :

Diminuer la morbidité postopératoire.

Réduire la durée d’hospitalisation.

La ceelioscopie 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.
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- Le deuxieme temps consiste a fermer le défect diaphragmatique par des
points séparés avec un fil non 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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Images peropératoires ccelioscopiques 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°15).
Fleche blanche : Défect rétro sternal

Fleche noire : Aspect aprés fermeture
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G. Les suites opératoires :

Elles ont été simples pour tous nos patients.

H. G- La durée d’hospitalisation :

A varié de 6 a 28 jours avec une durée moyenne de 11,5 jours.

. H- Evolution:

1. L’évolution a court terme :

L’évolution a court terme était favorable chez 13 de nos malades.

Un seul malade a présenté une récidive de sa hernie aprés 6 mois et a bénéficié
de la pose d’une plaque synthétique.

Un seul malade a décédé 3 mois apres l'intervention chirurgicale suite a une

pneumopathie.

2. L’évolution a long terme :

- 9 patients sont perdus de vue.

- Un seul patient a décédé 3 mois apres l'intervention chirurgicale suite a une
pneumopathie.

- - 5 patients ont été suivis et convoqués pour juger leur évolution.

Le tableau qui suit récapitule leur évolution.
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Cas Cas Cas Cas Cas

N°2 N°3 N°6 N°11 N°15
Age Tan 17 mois 2 ans 5 ans 12ans 9 mois

10mois 8 mois

Recul 12 mois 10 mois 20 mois 44 mois 81 mois
Asthme Non Non Non Non Non
Infection pulmonaire a | Oui Non Non Non Oui
répétition
Essoufflement Oui Non Non Non Non
Autres anomalies | Non Non Non Non Non
respiratoires
RGO Non Non Non Non Non
Occlusion Non Non Non Non Non
Appétit Moyen Bon Bon Bon Bon
Autres anomalies | Non Non Non Non Non
digestives
Anomalies thoraciques | Non Non Non Non Non
Anomalies Non Non Non Non Non
rachidiennes
Séquelles Non Non Non Non Non
neurosensorielles
Croissance pondérale -2 DS Normale Normale | Normale | Normale
Croissance staturale -3 DS Normale Normale | Normale | Normale
Rx thorax Normale | Normale Normale | Normale | Surcharge hilaire
Rx Rachis Normale | ----—- Normale |-----  |[-——-
Echographie cardiaque | Normale | ----- Normale |---—-—- IT G max 30 mm hg, VG

rond sans retentissement
de bonne fonction, valve
mitrale épaissie avec fuite

mitrale grade |

Tomodensitométrie

Foyers d’atélectasie
bilatéraux avec foyer de

DDB
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Synthése :

Croissance staturo-pondérale :

Nous avons constaté qu’un seul patient des enfants opérés a un retard de
croissance important, ce méme malade présente des signes respiratoires, notamment
des infections respiratoires a répétition et un essoufflement probablement en rapport
avec un syndrome restrictif ou obstructif.

Sur le plan digestif :

Nous n’avons pas constaté de troubles de I'oralité ainsi que le RGO.

Sur le plan respiratoire :

Nous avons constaté des signes respiratoires chez 2 enfants, un parmis eux est
le méme qui présente un retard staturo-pondéral.

Evolution cardiovasculaire/ Echographie cardiaque :

L’échographie cardiaque avait pour but de dépister une HTAP résiduelle ou une
anomalie cardiaque passée inapercue.

L’échographie cardiaque a montré une insuffisance tricuspide avec fuite mitrale
Grade | chez 1 patient.

Aucune HTAP n’a été retrouvée chez nos patients

Complications musculosqueletiques :

Les radiographies thoraciques ainsi que les radiographies du rachis n’ont pas
révélé d’anomalies squelettiques thoraciques notamment I’asymétrie thoracique et le

pectus excavatum ni de scoliose.
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Radiographie thoracique du cas N°15 effectuée en 2017

(Surcharge hilaire).
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TDM thoracique du cas N°15 effectuée en 2017

. Fleches blanches : Foyers d’atélectasie

. Fleches noires : Foyers de DDB
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\

Radiographie thoracique du cas N° 11 effectuée en 2021

(Disparition des clartés digestives intra-thoraciques)

Mr. DOUNAS HAMZA 116



Les hernies diaphragmatiques congénitales

Thése N° 211/21

DISCUSSION
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A. Epidémiologie :

1. Incidence :

Dans la littérature I'incidence rapportée de la hernie diaphragmatique

congénitale varie entre 1/3000 a 1/5000 naissances vivantes [1,2,3]

2. Sex—Ratio :

La plupart des études rapportent une prédominance masculine nette dans la
hernie diaphragmatique congénitale (HDC): elle survient de 30 a 50% plus chez les
garcons que chez les filles [5,60].

Dans notre série on note une prédominance masculine avec un sexe ratio garcon-
fille de 2

Tableau 1 : Répartition de sexe, étude comparative entre notre série et la littérature

Garcons Filles
Auteurs Nombre | Pourcentage| Nombre | Pourcentage
de cas de cas
F. Abass Dia [61] 10 66,66% 5 33,33%
Laarif [12] 10 66,7% 5 33,3%
Kherbouche [2] 5 71,4% 2 28,6%
M. Dady [62] 5 45,45% 6 54,54%
K.Sokha et al [63] 5 45,5% 6 54,5%
Notre série 10 66,6% 5 33,3%
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3. Age :
Tableau 2 : Comparaison de ’age moyen dans notre série par rapport a la littérature
Auteurs Nombre de cas Age moyen (mois)
C.Cost (France) [64] 2 9,5
F. Abass dia [61] 15 22
K.Sokha (Cambodge) | 11 36
[63]
Notre série 15 13

L’Age de nos patients varie entre 4 jours et 6 ans.

L’Age moyen est de 13 mois.

La plupart de nos malades sont des nourrissons soit 73,3%.

La plupart de nos patients ont présenté les premiers symptomes dans la tranche

d’age [1 mois- Tan[ soit 46,6%.

4. Latéralité :

L’atteinte diaphragmatique est habituellement unilatérale, avec une prédilection
pour le coté gauche dans pres de 80 a 90% des cas et dans 10 a 15% des cas a droite
[1,2,65]. Ceci pourrait s’expliquer par une fermeture plus précoce du canal pleuro-
péritonéal droit ou par la présence hépatique [66].

L’atteinte diaphragmatique peut étre bilatérale mais elle reste rare (moins de 1%
des cas) .Elles sont surtout présentes dans les formes familiales ou les formes associées
a des syndromes poly malformatifs comme le syndrome de Fryns .

Dans notre série, aucun patient ne présente une HDC postéro-latérale bilatérale.

Quant aux formes gauches, elles sont de loin les plus nombreuses. En effet, elles

représentent 88,8% des cas.
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5. Malformations associées :

Dans 40% des cas, la HDC est associée a d’autres malformations ou des
anomalies chromosomiques associées. L association a une malformation ou la
prématurité aggrave le pronostic avec une mortalité de 80% et 83% respectivement [67].

Tableau 3 : Fréguence et type de malformations associées

Auteurs Nombre de cas Fréquence Type des malformations
associées
Laarif [12] 5 33,33% Trisomie 21, craniosténose,

fente palatine, CIA, sténose

pulmonaire, hernie ombilicale

F.Abass dia [61] 2 13,33% Cryptorchidie, hypospadias et
un foramen cardiaque

perméable plus un mini FO

M. Dady [62] 0 0o |-——_

Notre série 5 33,3% Trisomie 21, CIA, Canal artériel,

Hernie inguinale.
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B. Diagnostic :

Type de description : Hernie postérolatérale ou Hernie de Bochdalek.

La hernie diaphragmatique de Bochdalek se définit comme I’issue des visceres
abdominaux dans le thorax a travers un orifice diaphragmatique malformatif de siege
postéro-latéral par le foramen de Bochdalek. C’est la plus fréquente des HDC (95%)
dont 85% surviennent a gauche et 2% sont bilatérales.

Le diagnostic prénatal de la hernie diaphragmatique de Bochdalek est de plus en
plus fréquent établi par I’échographie de dépistage.

La Hernie de bochdalek peut étre de révélation précoce et se manifeste par une
détresse respiratoire a la période néonatale, comme elle peut étre de révélation tardive
et se manifeste soit de facon aigue a l'occasion d'une complication, soit de facon

chronique par une symptomatologie respiratoire et/ou digestive.

1. Diagnostic anténatal :

1.1. Diagnostic positif :

a. Echographie anténatale :

Représente I’examen clé pour le diagnostic de la HDC pendant la grossesse.

Le diagnostic prénatal de I'HDC est de plus en plus souvent établi par
I’échographie de dépistage lors de ’examen du 5e mois lorsque la HDC se présente
dans sa forme typique gauche [68].

L’age gestationnel moyen de diagnostic anténatal de la HDC et de 26,4 SA [69].

En France le taux de détection anténatale de la HDC par échographie obstétricale

avarié de 14% a 100% entre I’année 1995 et 2004.
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Les pourcentages indiquent le taux de hernies diagnostiquées par I'échographie anténatale pour année considérée. Les fractions indiquent le

nombre de hernies diagnostiquées par I'échographie par rapport au nombre total de hernies recensées pour [année indiquée.

Figure 11 : Taux de détection échographique des hernies diaphragmatiques, Registre
de malformations congénitales d’Alsace (département du Bas—Rhin), France, 1995-
2004 / Figure 3 Sonographic detection rate of diaphragmatic hernias, Alsace Registry
of congenital malformations (Bas-Rhin district), France, 1995-2004

On considere que le diagnostic est posé a ce stade dans 60% des cas en EUROPE
[70,71,72]

Des signes directs et indirects peuvent établir le diagnostic prénatal de la HDC,
a savoir [61]:

- Signes directs :

- Lavisualisation directe du défect diaphragmatique : elle est tres difficile. Il est
possible néanmoins, dans bon nombre de cas, de dire si la partie antérieure

de la coupole existe ou s’il y a absence totale de visualisation de la coupole.
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La présence d’organes digestifs dans le thorax. Il s’agit d’images liquidiennes
intra-thoraciques rétro-cardiaques animées d’un mouvement péristaltique

accessible des la 24eme - 26éme SA.

Signes indirects :

Leur présence doit faire évoquer une HDC.

Ces signes sont constitués par :

L’estomac qui n’est pas visible a sa place habituelle

La déviation du médiastin du coté opposé a la hernie;

Le refoulement du coeur vers la droite pour les hdc gauches.

L’échogénicité anormale de I’hémithorax, inhomogene;

La modification des reperes vasculaires normaux de I’abdomen : déviation de
la veine ombilicale, de la veine porte et des veines sus-hépatiques

La vésicule biliaire et la rate souvent invisibles;

Parfois, la luxation du lobe gauche du foie;

L’hydramnios, par compression cesophagienne;

Le retard de croissance intra-utérin;

La diminution du diameétre abdominal transverse;

Parfois, il est possible de visualiser le colon gauche, ainsi que le rein gauche;

Des signes plus fins, quand le diagnostic est supposé, peuvent étre retrouvés.
Ainsi, il est possible de repérer une anomalie de courbure de l'aorte
descendante sur une coupe sagittale thoracique : le rachis et ’aorte ne sont

plus paralleles.
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Figure 12 : Coupe échographique transversale du thorax, au niveau de la coupe
cardiaque dites « 4 cavités ». Hernie diaphragmatique gauche avec estomac en

position intra thoracique. Le cceur est refoulé vers la droite. 1. cceur ; 2. estomac [68]
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Dans 40% des cas, la HDC fait partie d’'un syndrome polymalformatif. Ces
malformations associées peuvent étre mise en évidence grace a I’échographie
anténatale et estimer la gravité de cette hernie [68].

De ce fait, le suivi échographique est nécessaire tous les mois. En effet, au cours
de la surveillance, il peut apparaitre un hydramnios, un épanchement pleural ou une
anasarque [73].

En cas de diagnostic précoce, une détermination du caryotype doit étre réalisée
[74].

Egalement le liquide amniotique, la croissance et la vitalité feetale doivent étre
analysés.

Dans tous les cas, la découverte anténatale d’une HDC impose I’'accouchement a
proximité d’un centre spécialisé en réanimation néonatale pour assurer la meilleure
prise en charge des la naissance [70,74,75,76] .

b. IRM fcetale :

L’imagerie foetale par résonnance magnétique (IRM) est I'’examen de 2eme
intention pour confirmer ou redresser le diagnostic porté a I’échographie.

Il permet aussi de faire un bilan des malformations associées a I’exception des
malformations cardiaques.

L’IRM feoetale ne présente aucun risque mais il n’est pas considéré comme un
examen de routine : son utilisation est limitée a des pathologies précises.

Il permet une estimation du volume pulmonaire et détermine le rapport volume
observé/volume attendu pour l’age gestationnel appelé FLV (fetal lung volume).ll
permet aussi une bonne visualisation des fragments sains du diaphragme et de la
présence du sac péritonéal qui est un élément de bon pronostic pour la HDC [77].
Cependant les données ne sont obtenues qu’a partir de la 20&me SA lorsque les organes

thoraciques et abdominaux sont bien repérables.
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Entre autres avantages, I'IRM fournit des vues d’ensemble du thorax et de

I’labdomen feetal en trois dimensions [70,78]
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Figure 13 : IRM d'un feetus souffrant de hernie diaphragmatique congénitale gauche
(CDH). Coté gauche HDC a 27 semaines de gestation, montrant (a) dans le plan
sagittal un foie massif hernie (fleche) et (b) dans le plan axial, hernie du foie (Li), de
I'estomac (St), I'intestin gréle (SB). H, le cceur; LL, a gauche du poumon; RL, poumon

droit. [79]
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c. Echographie cardiaque :

La pratique systématique d’une échographie cardiaque devant toute HCCD a
permis le diagnostic prénatal de 60% des anomalies cardiaques. Cependant, il persiste
40% de faux négatifs. Mais le caractere grave de ces anomalies associées, justifie la
pratique systématique de I’échocardiographie feetale [3,75]

Dans notre série, aucune HDC n’a été diagnostiquée en anténatal.

1.2. Diagnostic différentiel :

Le probleme du diagnostic différentiel se pose essentiellement a I’échographie
devant une masse échogéne intrathoracique. Elle peut correspondre a : [71,80]

- Une séquestration, -

- Une forme microkystique de malformation adénomatoide pulmonaire,

- Ou une masse médiastinale : tératome, lymphangiome kystique, kyste

péricardique...

Par ailleurs, une structure liquidienne dans le thorax peut étre :

Un hydrothorax localisé,

Une malformation adénomatoide pulmonaire congénitale dans sa forme

macrokystique,

Un kyste pulmonaire,

Ou une lymphangiectasie.

Certaines lésions, comme la malformation adénomatoide ou la séquestration,
peuvent s’améliorer au cours de la grossesse voire disparaitre.

Il faut également éliminer les malformations broncho-cesophagiennes telles que
le kyste bronchogénique, le kyste neuroentérique, la duplication digestive et I’atrésie

bronchique.
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Le diagnostic différentiel peut aussi s’établir avec une tumeur solide :

Tumeur cardiaque,

Rhabdomyosarcome,

Leiomyosarcome,

Tumeur neurogene.

Il faut également retenir les anomalies de position du ceeur :

Le situs inversus,

Le syndrome d’lvemark,

Une hypoplasie cardiaque gauche,

Une autre anomalie de rotation.

L’IRM est plus spécifique et la principale difficulté pour elle est d’éliminer une
éventration diaphragmatique.

Dans notre étude, aucune HDC n’a été diagnostiqué en anténatal.

2. Diagnostic postnatal :

2.1. Diagnostic positif :

A. Clinique :
La HDC peut étre révélée de facon précoce a la naissance (situation la plus
fréquente), soit de facon tardive.

a. Forme précoce :

C’est la situation la plus décrite par les auteurs et représente 75% a 95% des HDC

[2,5]. On peut distinguer deux tableaux :
e Immédiate: c’est la forme la plus extréme et la plus fréquente de la HCCD. Elle
représente 67% a 95% des formes précoces. Des la naissance, I’enfant apres
avoir poussé ou non le premier cri présente un tableau de détresse

respiratoire en salle de travail ou un déces postnatal immédiat [81].
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e Progressive : cette forme est moins fréquente que la précédente et représente
5% a 33% des formes précoces. La naissance se déroule dans des conditions
périnatales presque normales. Secondairement il y a apparition des signes
d’une détresse respiratoire progressive mais croissante : entre la 6eme et la
12eme heure pour certains auteurs, jusqu’a la 72éme heure de vie pour
d’autres [5]. Dans les deux cas de détresse respiratoire les signes cliniques
peuvent étre : une dyspnée a type de polypnée avec tirage, battement des
ailes du nez, une cyanose surtout péribuccale. Elle est aggravée par les
changements de position et les tentatives d’alimentation [70,75].

L’examen clinique montre un hémi thorax bombé et immobile, contrastant avec
un abdomen plat et rétracté ; alors que I'auscultation note le déplacement des bruits
du cceur et parfois I'existence de bruits hydro-aériques anormaux au niveau d’un
hémi-thorax ou le murmure vésiculaire n’est pas percu [2,5].

b. Forme tardive :

Se révele plusieurs semaines, plusieurs mois ou années apres la naissance. Elle
est de pronostic favorable et ne représente que 5 a 30% des hernies des coupoles, sa
symptomatologie est trés polymorphe. La physiopathologie du retard d’expression de
la HCCD est mal connue. L’obstruction de I'orifice herniaire diaphragmatique par
certains organes abdominaux tels que le foie ou la rate pourrait expliquer le délai
d’apparition des signes. La pathologie peut se révéler a I'occasion d’une élévation
brusque de la pression abdominale (toux, effort, vomissement, traumatisme)

[3,77,82,83]. Il peut s’agir: D’un tableau aigu (d( aux complications):

Volvulus gastrique par défaut de fixation.

Volvulus de la rate.

Strangulation dans ’orifice.

Perforation gastrique ou colique pouvant entrainer un pneumothorax.
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- Tableau infectieux aigu : staphylococcie pleuro pulmonaire, pneumonie aigue,
épanchement pleural ou choc septique secondaire a une nécrose colique.

D’un tableau chronique, fait soit :

De signes respiratoires: toux chronique, broncho-pneumopathies a
répétition, cyanose, dyspnée paroxystique simulant un asthme, douleurs

thoraciques.

- De signes digestifs: vomissements, simple refus alimentaire, douleurs

abdominales postprandiales, dysphagie, trouble de transit.
- Soit association des signes respiratoires et digestifs.
- Soit uniquement un retard staturo-pondéral.
D’une découverte systématique :
Lors d’un examen clinique qui trouve une déviation des bruits du cceur a droite
ou lors d’une radiographie pulmonaire systématique.

Tableau 4 : Symptomatologie révélatrice: Etude comparative entre notre série et ceux

de la littérature

Auteurs Symptomatologie Symptomatologie digestive
respiratoire
DR BPP Douleurs | Vomissements | Troubles du
abdominales transit

F. Abass dia[61] 93,33% 20% | -———- 26,66% 6,66%
Laarif [12] 45,5% 54,5% | -————- 40% | -———-
C.cost [64] 25% 25% | --——- 50% | -———-
K.Sokha [63] 100% | -——- | -————- 18% 9%
Notre série 93.3% 6.66% | -————- 26,6% 20%
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B. Imagerie :

a. Radiographie thoraco-abdominale (Face+Profil) :

La radiographie thoraco-abdominale de face et de profil confirme le diagnostic,
Sont notés [71,82] :
e Des signes directs :
- Présence de multiples images aériques, en logettes, juxtaposées, qui peuvent
comporter des niveaux sur un cliché de profil a rayon horizontal. Ces images
évoquent alors la présence d’anses intestinales dans I’hémithorax,

contrastant avec leur raréfaction au niveau de I’abdomen, qui apparait petit.

- Parfois, c’est le repérage de la sonde oeso-gastrique qui indique I’ascension

de Iestomac.

Quant au défect diaphragmatique, il y a absence de visualisation de la coupole
gauche (HDC gauches), mais parfois, la continuité peut étre visible, latéralement, entre
les images intra-thoraciques et la pneumatisation digestive.

e Des signes indirects :

- Déplacement du coeur et du médiastin vers le coté opposé a la hernie;

- Refoulement du parenchyme pulmonaire en haut et en dedans par les clartés

digestives;

- Une hernie pulmonaire du coté atteint au coté opposé est possible.
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Figure 14 : Radiographie thoracique ; a : Images hydro-aériques au niveau de la base

pulmonaire droite, b : colon droit de situation intra-thoracique. [66]

b. Les opacifications digestives :

Permettent de faire le bilan des organes herniés et de préciser les dimensions de
I'orifice.

c. Scanner thoracique :

En cas de doute diagnostic devant une opacité de l'angle cardio-phrénique

antérieur, permettant ainsi de montrer la nature graisseuse de cette opacité.
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Figure 15 : TDM montrant une hernie diaphragmatique avec ascension d’organes

abdominaux en intra-thoracique [62]
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d. L'IRM :
Peut montrer le défect du liseré en hypo signal du diaphragme et la continuité de
la graisse épiploique intrathoracique avec la graisse abdominale.

Tableau 5 : Examens complémentaires dans notre série et ceux de la Littérature

Auteurs | Nombre | Radiographie | Echographie | Opacifications | TDM | IRM
de cas | pulmonaire digestives

C.Coste 2 100% 0% 0% 0% 0%
[64]
F.Abass 15 100% 33,33% 6,66% 0% 0%
dia [61]
Laarif [12] | 15 100% 26% 66,7% 6,7% | 0%
K.Sokha |11 100% 0% 45% 0% 0%
[63]
Notre 15 100% 0% 0% 46,6% | 0%
série

Tous les malades de notre série ont bénéficié d’une radiographie thoracique qui
a été largement évocatrice du diagnostic.

Sept de nos malades ont bénéficié d’'une TDM afin de confirmer le diagnostic
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2.2. Diagnostic différentiel :

a. Formes précoces [71,72] :

A la naissance, il s’agit avant tout de distinguer la hernie postéro-latérale de
coupole diaphragmatique des autres causes de détresse respiratoire.

Cliniquement, le thorax globuleux, I’absence ou la diminution du murmure
vésiculaire, la déviation des bruits cardiagues ne sont pas pathognomoniques de la
hernie de Bochdalek. Ces signes peuvent étre retrouvés dans tous les processus
expansifs d’origine pulmonaire :

- Emphyseme lobaire géant

- Malformation adénomatoide ;

- Malformation broncho-alvéolaire fibro-kystique

- Kyste bronchogénique intralobaire.

Tous peuvent avoir des manifestations asphyxiantes a la naissance .

L’examen radiologique permet habituellement de trancher en montrant, outre les
signes propres a ces pathologies :

- Une coupole diaphragmatique en place,

- Une aération abdominale normale en importance et en distribution.

En cas d’agénésie pulmonaire unilatérale, si la coupole n’est pas vue, I’attraction
médiastinale se fait vers le coté atteint, de méme que la hernie pulmonaire du poumon
controlatéral. Si le diagnostic reste encore hésitant, il est possible de recourir a
I’échographie.

b. Formes tardives [82] :

Le diagnostic différentiel se pose devant :
- Un épanchement pleural gazeux ou liquidien ;

- Une staphylococcie pleuro-pulmonaire ;
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- Une malformation pulmonaire ;

- Un hamartome pulmonaire ou tumeur médiastinale ;

- Une autre hernie congénitale : de morgagni ou para-hiatale;

- Une hernie traumatique : surtout quand le traumatisme n’a pas été signalé ou

guand d’autres traumatismes sont au premier plan, cranien ou abdominal ;
- Une éventration ou une paralysie diaphragmatique.
La méconnaissance du diagnostic risque de laisser évoluer une ischémie

digestive ou de conduire a une ponction pleurale, avec I’énorme risque de perforation
digestive.

2.3. Malformations associées :

Une fois le diagnostic positif de la HDC est établi, il convient de rechercher une

malformation associée ou une anomalie chromosomique.
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Tableau 6 : Malformations associées a la HDC (A propos de 97 cas) [84]

Individual congenital anomalies in 97 patients with congenital diaphragmal hernia

Patent ductus arteriosus 4 Double appendix 1
Atrial septal defect 4 Accessory spleen 6
Ventricular septal defect 4 Polysplenia 2
d-TGA 1 Esophageal atresia (type 1B Vogt) 1
Mitral atresia 1 Extremely short esophagus 1

Persistent left SVT draining into the
coronary sinus

Hypoplastic left ventricle 1 Anteposition of the anus 1
Coarctation of the aorta 1 Meckel's diverticulum 1
Right aortic arch 2 [~ Skeletal,N=14a |
Overriding aorta 1 Supernumerary ribs 4
Pulmonary artery atresia 1 Absent ribs

1

-

Hemivertebrae

Dextrocardia

Bicornate uterus

1 Short sternum
Leg deformity
Arm deformity

Penile hypospadia

W O|—

Head deformi

Hydroureter/hydronephrosis

Megabladder

Bilateral renal hypoplasia

Bilateral ovarian cysts

Edwards syndrome

Unilateral multicystic kidne

Bilateral

1
1
4
1| Minor facial anomalies _______|4_
1
1
1

Noonan syndrome
VACTERL association 1

Unilateral

Bilateral parietal atrophy

Bilateral periventricular hypoxic-

Frontal lobes atrophy

Abbreviations : VACTERL, Vertebral defects, Anal atresia, Cardiac anomaly,
TracheoEsophageal fistula, Renal anomalies, and Limb abnormalities, ; SVC,Superior
vena cava ; d-TGA, dextrotransposition of the great arteries

Les malformations cardiaques, digestives, squelettiques et génito-urinaires sont

les plus frequemment associées a la HDC.
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C. Formes anatomo-cliniques :

1. Hernies rétro-costo-xiphoidiennes ou hernie de Larrey :

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.

Elle est le résultat de I’extension incomplete du septum transversum jusqu’a la
paroi thoracique antérieure, I’orifice herniaire est situé alors entre les chefs sternal et
sterno-costal du diaphragme [7,85].

Sa fréquence est estimée entre 3 a 4% des HDC.

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.

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.

1.1. Symptomatologie clinique :

a. Digestive :

- Vomissement [86,87,88,89].

- Nausée [91].

- Reflux gastro-cesophagien [91].
- Plénitude postprandiale [89].

- Diarrhée [89].

- Constipation [89,92].

- Douleur abdominale [92].

- Tableau d’occlusion intestinale est rare [92].
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b. Respiratoire :

Cyanose [86].

- Géne respiratoire au moment des tétés [87].

- Broncho-pneumopathie a répétition [86,88,89].
- Dyspnée [86,90].

- Détresse respiratoire [87,88,89].

- Toux [88,90].

Exacerbation nocturne tableau d’un asthme [90].

1.2. L’examen physique : peut retrouver :

Dysmorphie [86].

- Examen abdominal et respiratoire normal [89].

- Sensibilité de rebond particulierement marquée au quadrant supérieur droit
et a I'épigastre [86].

- La percussion et 'auscultation du thorax révelent des zones de tympanisme
et des éclaboussures de sons [93].

- Murmure vésiculaire diminué [90].

- Rales bronchiques diffus [90].

Asymétrie de la paroi thoracique [94].

1.3. Paraclinique :

La radiographie thoracique :
Peut montrer des images hydroaériques médiastinales ou une opacité non
identifiée ou masse grasse dans l'angle cardio-phrénique droit et peut étre difficile a

différencier de la graisse péricardique proéminente [95,96,97].
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Figure 16 : 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 [98]
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Figure 17 : Radiographie thoracique de profil montre la présence d’une boucle
intestinale dans le médiastin antérieur, ce qui souléve la suspicion d’une hernie de

Morgagni-Larrey [96]
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- L’échographie 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 [99].

- Les opacifications digestives : Affirment le diagnostic et précise le contenu du

sac herniaire.

- La TDM: Permet d’établir le diagnostic en cas de doute sur les autres

examens.

- L’IRM : peut fournir des informations similaires a la tomodensitométrie mais

il n'est généralement pas nécessaire.

2. Hernies postérolatérales droites :

Elle est plus rare et plus difficile a mettre en évidence [9,21,100].

Elle n'est diagnostiquée que dans 25% des cas [21,100].

Elle peut étre découverte soit a la suite de complications (volvulus,
strangulation...) soit a la suite d'un tableau chronique (broncho-pneumopathies a
répétition, douleurs thoraciques...).

Le signe radiologique essentiel est la déviation du coeur a gauche. Les autres
signes sont |'ascension de la masse hépatique et I'absence d'interface poumon-foie.

Par ailleurs, la vésicule biliaire peut étre herniée. De méme, des anses intestinales
peuvent étre herniés mais de maniere moins fréquente [9,101].

Le pronostic est favorable en cas de diagnostic et prise en charge précoce.
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D. Evaluation de la gravité :

La HDC peut étre grevée d’un pronostic sombre malgré une prise en charge
diversifiée et planifiée. Mais cette gravité est variable en fonction de plusieurs facteurs,
et de ce fait, la prise en charge differe d’une situation a une autre. Ainsi, de nombreux
cliniciens se sont penchés sur les facteurs qui permettent d’évaluer la gravité de cette
maladie afin d’adopter le protocole thérapeutique le plus approprié.

Ils distinguent alors des facteurs pronostiques anténataux et des facteurs

pronostiques néonataux.

1. Facteurs pronostiques anténataux :

Depuis la généralisation du diagnostic anténatal, les cliniciens tentent
d’individualiser des criteres pronostiques de la HDC, afin d’optimiser la prise en charge
néonatale ou de proposer une interruption médicale de la grossesse (IMG) dans les cas
les plus séveéres.

1.1. Malformations associées et anomalies chromosomiques :

La découverte d’'une malformation associée est de tres mauvais pronostic : la
mortalité passe de 50% dans les formes isolées a 80% en cas de malformations
associées [67].

Il est important de déterminer le caryotype foetal afin de réaliser un bilan
malformatif le plus exhaustif possible.

1.2. Facteurs pronostigues in utéro :

Les criteres les plus citées dans la littérature sont les suivants :
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a. Le terme au moment du diagnostic :

Le défect diaphragmatique est rarement diagnostiqué lors de I’échographie du
premier trimestre, la HDC est le plus souvent découverte au cours du deuxieme
trimestre. Pour de nombreux auteurs, un diagnostic anténatal avant la 25eme SA est
de tres mauvais pronostic : la mortalité serait méme de 100% [7,9,101]. En effet, la
précocité du diagnostic anténatal est parfois liée a des anomalies plus évidentes que la
breche diaphragmatique elle-méme, aggravant ainsi le pronostic de facon
considérable.

A contrario, plusieurs autres données de la littérature concluent que l'age
gestationnel au moment du diagnostic est un facteur prédictif indépendant du
pronostic postnatal pour les enfants présentant une hernie diaphragmatique. Cette
information peut étre expliquée par les progres de la technologie, qui de nos jours
détectent des anomalies, les plus minimes qu'elles soient, de plus en plus tot pendant
la grossesse.

b. Le coté de la hernie :

Les formes bilatérales de la HDC sont létales [102].

Les hernies diaphragmatiques gauches sont 10 fois plus fréquentes que les
droites.

La mortalité associée aux hernies droites varie dans les séries entre 75% et 100%
[9,102].

c. La situation du foie :

La position du foie en intra thoracique est décrite dans la littérature comme un
facteur de mauvais pronostic [72]. Hedrick et al. dans une série de 89 cas isolés de
HDC gauche, faisaient état d'un taux de 45 % de survie dans le groupe foie en intra

thoracique et 93 % de survie dans le groupe foie en intra-abdominale [103]
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Cette position du foie s'étudie uniquement sur les HDC gauche, car dans les
hernies droites, du fait de sa position anatomique, le foie remonte dans le thorax
inexorablement.

d. La présence de sac herniaire :

C’est un élément de bon pronostic mais difficile a mettre en évidence.

e. L’appréciation du volume pulmonaire :

Afin de s’affranchir de I'effet « age gestationnel », il a été étudié le rapport du
LHR observé sur le LHR attendu pour I’age gestationnel (LHR o/a). Le LHR o/a d’un
poumon sain est compris entre 65 et 100% et est en moyenne de 40% en cas de HCD

gauche. Il est corrélé a I’hypoplasie pulmonaire évaluée en post-mortem. [104]

- Pour un LHR o/a inférieur a 15%, I’hypoplasie pulmonaire est extréme, le taux

de survie est quasi nul.

- Pour un LHR o/a entre 15 et 25%, I’hypoplasie pulmonaire est sévere, le taux

de survie est égal ou inférieur a 20%.

- Pour un LHR o/a entre 26 et 35% ou un LHR o/a entre 36 et 45% avec le foie
en intrathoracique, I’hypoplasie est modérée, le taux de survie est compris

entre 30 et 60%.

- Pour un LHR o/a entre 36 et 45% ou supérieur a 45% avec hernie du foie,
I’hypoplasie est moyenne et le taux de survie dépasse 75%92.

Le LHR o/a est corrélé a la mortalité post-natale, a la nécessité d’'une ECMO, au
risque d’une dépendance ventilatoire et au développement d’'une HTAP en post-natal.

La valeur pronostique du LHR o/a est fonction de la présence ou non d’une hernie
du foie, mais aussi du coté de la HCD.

La survie est quasi nulle en cas de LHR o/a inférieur a 46% en cas de hernie droite.

Le LHR o/a est prédictif de la morbi-mortalité apres traitement anté-natal par

occlusion de trachée per foetoscopie (FETO)
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Figure 18 : Mesure du Lung-to-Head Ratio (LHR) au niveau de la coupe de 4- cavités
L’image échographique a gauche ainsi que I’'image schématique en haut a droite
montrent la mesure de la surface pulmonaire par la mesure du plus grand axe. La
multiplication des deux mesures perpendiculaire du plus grand axe en mm est

ensuite divisée par le périmétre cranien ce qui permet d’obtenir le LHR [105].
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f. Le VPT o/a:

Chez les feetus avec une HDC isolée, le volume pulmonaire mesuré par IRM feetale
est significativement corrélé a la survie [80]

Bonfils et al. ont trouvé une corrélation entre la mesure du VPT et la survie. lls
ont identifié un seuil de 30% du volume attendu en-dessous duquel la survie était
significativement moindre [106].

g. Vascularisation pulmonaire :

Grace au doppler, il est possible de quantifier le développement pulmonaire.
En cas d’hypoplasie pulmonaire, le lit vasculaire est réduit.

h. Le retentissement cardiaque :

La notion d’hypoplasie du ventricule gauche (VG) est un élément pronostique
majeur, aussi bien en anténatal qu’en néonatal. L’échocardiographie fcetale doit étre
réalisée de facon systématique apres dépistage d’'une HDC. Méme si le retentissement
cardiaque reste difficile a évaluer et méme si sa valeur reste discutée, la recherche
d’une malformation cardiaque est primordiale car fréquente, difficile a mettre en

évidence et engageant le pronostic.

2. Facteurs pronostiques néonataux :

2.1. Caractéristiques du nouveau-né :

- Délai d’installation des symptomes (Inferieur a 6h) : La précocité d’apparition
des signes de détresse respiratoire est un élément de mauvais pronostic [7,23]

- Le poids a la naissance (inferieur a 2500g): Considéré comme un facteur
significatif prédictif de gravité [7].

- Le score d’Apgar (inférieur a 4) : Selon de nombreuses études il était plus bas

chez les non-survivants.
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2.2. Autres facteurs :

- Notion d’une ventilation au masque

- Notion de naissance en état de mort apparente.

- Présence de troubles hémodynamiques

- Survenue d’un pneumothorax, uni ou bilatéral, avant ou apres |’opération.

3. Parametres ventilatoires et gazométriques :

L’hypoplasie pulmonaire et ’'HTAP sont les deux facteurs les plus déterminants
pour la survie d’un enfant porteur d’'une HDC. Différents critéres ont été étudiés pour
refléter la sévérité de I’atteinte pulmonaire, conditionnant alors le pronostic vital de
I’enfant [7].

Dans les premieres heures de la prise en charge, la qualité de la réponse a la
ventilation du poumon du nouveau-né porteur de la HDC peut permettre
d’appréhender le pronostic : plusieurs indicateurs ventilatoires ont pu étre utilisés
[7,107] :

- L’index ventilatoire (IV) = pression moyenne x fréquence respiratoire

- La différence alvéolo-artérielle en oxygene (AaO2) est égale a la différence

entre la pression alvéolaire en oxygene (ADO2) et la pression artérielle sus-
ductale en oxygéene (PaO2).

Aa02 = ADO2 - Pa0O2 sus-ductale.

ADO2 =PI x FIO2 - PaCO2 (FIO2 + 1 - FIO2 /0,8) ou PI = pression atmosphérique

- pression de la vapeur d’eau = 735 au niveau de la mer).

- L’index d’oxygénation (I0) = FIO2 x PAM/ Pa0O2 sous-ductale. L’lO et la Aa02

refletent la capacité d’oxygénation.
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Il est considéré qu’une PaCO2 élevée reflete I'incapacité d’éliminer le gaz
carbonique et donc le degré d’hypoplasie pulmonaire; tandis que I’Aa02 et I'lO

traduisent les capacités d’oxygénation et donc I'intensité de ’'HTAP [9].

E. Prise en charge thérapeutique :

1. Prise en charge anténatale :

Elle comprend aussi bien des outils thérapeutiques médicaux que chirurgicaux.

1.1. Interventions pharmacologiques :

L’intérét potentiel de la corticothérapie anténatale dans la HDC a été évoqué par
plusieurs auteurs. En effet, I’hypoplasie pulmonaire s’accompagne d’un retard de
maturation qui concerne a la fois le systeme du surfactant et le systeme antioxydant
[18].

Sur un modele de rats atteints d’HDC, les chercheurs ont testé I'effet d’une
thérapeutique combinant corticothérapie et stimulation thyroidienne du foetus par
administration a la mere de thyrotropin-releasing hormone (TRH). Il a été retrouvé une
augmentation significative du contenu alvéolaire en phosphatidylcholine désaturée et
une diminution du glycogéne pulmonaire, deux marqueurs de la maturation
pulmonaire, aprés administration combinée de corticoides et de TRH a la mere.
L’association de ces deux drogues a un effet synergique. Il a été noté que
I’laugmentation du taux de T4 chez la meére et le nouveau-né est transitoire, corrigée
en moins de 48 heures [7,108].

Une autre équipe a expérimenté I’administration de surfactant dans la cavité
amniotique chez le lapin porteur de HDC. Cette technique a permis d’augmenter la
compliance pulmonaire et le nombre d’alvéoles par mm3 [107].

Par ailleurs, il a été montré chez des rats porteurs de HDC, que I’hypoplasie
pulmonaire pouvait étre améliorée par un traitement anti-oxydant administré sous

forme de vitamine E orale donnée a la mere [7,28].

Mr. DOUNAS HAMZA 150



Les hernies diaphragmatiques congénitales Theése N° 211/21

1.2. Interventions chirurgicales anténatales :

a. Conditions requises pour un traitement chirurgical anténatal :

La chirurgie in utero n’est envisageable qu’a certaines conditions [78]:

Le diagnostic prénatal précis et précoce (au plus tard au début du 2e trimestre
de la grossesse) de la malformation est possible, les autres malformations
dont I’aspect échographique est proche, ayant été éliminées

- L’évolution naturelle de la malformation est prévisible. Si aucun traitement
n’est entrepris, elle est létale ou elle affecte sérieusement la qualité de vie du

patient

- L’intervention proposée in utero est techniquement faisable et permet une
correction compléete de la malformation, ce qui exclut la réalisation d’un tel

traitement en cas d’anomalies chromosomiques ou d’atteintes syndromiques.

- Par ailleurs, la morbidité induite par cette prise en charge est acceptable et le
taux de survie est supérieur a celui obtenu par un traitement postnatal
classique.

Les HDC isolées pour lesquelles I’hypoplasie pulmonaire est tres sévere
répondent a ces critéres. On peut considérer en effet qu’il n’existe aucun traitement
postnatal adapté pour ces formes de HDC. Dans ces cas, le seul traitement possible est
la correction prénatale de I'insuffisance de développement pulmonaire, alors que les
échanges gazeux sont assurés par le placenta. Cela implique de déterminer des criteres

diagnostiques et pronostiques précis durant la période prénatale.
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b. Chirurgie in utéro :

En 1980, Harrison crée une hypoplasie pulmonaire chez un feetus de mouton en
gonflant un ballon dans le thorax. En dégonflant le ballon progressivement, il démontre
que I’hypoplasie est réversible. Une HCD est alors créée selon le modele de De Lorimier
et réparée par un patch de silastic. Cette intervention est la premiere description de
chirurgie in utero pour le traitement de la HCD. Apres une longue évaluation de leur
technique chez I'animal, I’équipe de Harrison a réalisé, en 1990, la premiere
intervention de chirurgie in utero chez ’lhomme. Celle-ci est réalisée a utérus ouvert.
Le foetus est monitoré et extrait en partie afin d’étre opéré. Il est ensuite réintégré et
I'utérus suturé apres restitution du liquide amniotique. La morbidité maternelle est
bien slr non négligeable ; elle est essentiellement liée a la menace d’accouchement
prématuré, qui touche toutes les patientes, et a son traitement. Rapidement, cette
technique ne va concerner que les foetus dont le foie n’est pas ascensionné. En effet,
lors de la réduction du foie, le ductus venosus, fonctionnel in utero, se trouve plicaturé,
ce qui inhibe le flux sanguin dans la veine ombilicale et entraine le déces du foetus.
Nous savons actuellement que ces foetus sont ceux qui présentent le meilleur pronostic.

En 1997, Harrison publie les résultats d’'une étude prospective randomisée sur
I'intérét de cette méthode dans les cas de HCD sans ascension du foie. Il n’y a pas de
différence en termes de survie, de durée d’hospitalisation et de besoin d’assistance
respiratoire extracorporelle (AREC), entre les enfants traités avant ou apres la naissance
[109].

Cependant, la sélection des foetus candidats a cette chirurgie est rendue difficile
par I’absence de critére pronostic anténatal fiable a 100%. D’autant plus que le
développement de cette méthode, réalisée via une laparotomie maternelle, s’est heurté
a plusieurs obstacles techniques majeurs. En effet, les risques encourus et les

complications qui s’en suivent sont nombreux dont :
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L’hémorragie incontrdlable lors de la réduction de la hernie du lobe gauche

du foie.

- La réduction impossible de la hernie hépatique ou torsion de la veine
ombilicale lors de la réduction.

- La fuite permanente de liquide amniotique post-hystérotomie entrainant un
anamnios.

- La mise en travail prématuré et échec de la tocolyse avec une morbidité
importante.

Cette technique est abandonnée en 1997 [109].

c. Occlusion trachéale in utero :

L’expérimentation animale montre que la chirurgie in utero de correction de HCD
doit étre réalisée a la fin de la phase canaliculaire ou au début de la phase sacculaire
du développement pulmonaire soit aux alentours de 28-29 SA chez I'homme
[110,111]. Un essai actuellement en cours étudie I'intérét d’'une OT plus tardive, entre
30 SA et 32 SA et 6 jours) dans les formes modérées (LHR o/a entre 25 et 35% ou LHR
o/a entre 36 et 45% avec hernie du foie) [112]. L’expérimentation animale a permis
d’observer que sur les poumons de foetus porteurs de HCD, immatures a terme avec
peu d’alvéoles et des septa épais, I’OT feetale augmente, de maniere significative, le
rapport poids pulmonaire/poids corporel (Lung to body weight ratio-LBWR) et le
nombre d’espaces alvéolaires, entraine une maturation de la vascularisation
pulmonaire, mais accentue le déficit en cellules alvéolaires, les PIl, ayant pour
conséquence une diminution de la production de surfactant [113,114,115]. Cet effet
délétere de I’OT peut étre partiellement corrigé par une désocclusion trachéale avant
la naissance (séquence plug-unplug ) et/ou I'administration de stéroides peu avant la

naissance [116]. Ces deux thérapies demandent de pouvoir anticiper la naissance.
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Des lors, plusieurs techniques d’OT ont été tentées. Un abord chirurgical de la
trachée a été initialement réalisé avec les problemes inhérents a la nécessité d’une
hystérotomie, puis le geste a été réalisé par endoscopie. La chirurgie feetale s’est
d’abord contentée de la simple pose d’un clip, mais cette méthode a été abandonné
car associée a une prématurité importante et a des lésions importantes de la trachée
et des nerfs laryngés [117,118].

En 2004, le groupe « FETO task group » a étudié et validé une technique d’OT
par la mise en place d’un ballonnet intra-trachéal gonflable au cours d’une procédure
foetoscopique percutanée (un seul trocart de 3.3 mm) [119]. Idéalement le ballonnet
est mis en place aux alentours de 28 SA, soit a la fin de la période canaliculaire du
développement pulmonaire, et est retiré a 34 SA de maniere a réduire les effets
déléteres sur la maturation pulmonaire.

La désocclusion trachéale in utero peut étre effectuée préférentiellement par voie
foetoscopique (50-67%) ou par une ponction écho-guidée (19-21% des cas) en fonction
de l'accessibilité. En cas de mise en travail, le retrait du ballon doit étre effectué en
urgence dans 28% des cas, soit par une procédure EXIT (11-21% des cas), soit par une
désocclusion par laryngo-trachéoscopie péripartale (1-7%) en urgence peuvent s’avérer
nécessaire [120]. Cette derniere procédure peut s’avérer tres périlleuse avec un risque
important d’hypoxie et de déces en dépit du recours a des intervenants expérimentés.
L’accouchement est possible par voie vaginale puisqu’il n’y a pas d’hystérotomie et

I’accueil pédiatrique se fait dans les conditions habituelles.
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Une étude réalisée sur 7 ans avec 210 procédures de FETO sur des fecetus
présentant une HCD sévere (foie hernié et LHR o/a < 27-28%) [121] montrait que le
traitement anténatal permettait une amélioration du taux de survie de 24% a 49% en
cas de HCD gauche et de 0% a 35% en cas de HCD droite (tableau 4). La complication
principale était la rupture prématurée des membranes. Elle survenait dans les 3
semaines suivant le geste pour 17% des foetus opérés et dépendait de la durée
opératoire. Le terme moyen a l’accouchement apres FETO était de 34 a 35 SA
[1,122,123], il s’élevait avec I’expérience de I'opérateur [1]. Les facteurs prédictifs de
morbi-mortalité post-natale étaient la prématurité [122,124], La durée de I’OT [122]
et le délai entre le retrait du ballon d’occlusion et la naissance (>24h) [124]. Les effets
secondaires rapportés étaient essentiellement liés a une augmentation du diameétre
trachéal pouvant étre assimilée a une trachéomégalie [125] sans manifestation clinique,
en dehors d’une toux a I’effort [126].

Une étude récente [127] portait sur I’OT précoce (22-24 SA) dans les formes
séveres (LHR o/a<0,17 et foie intra-thoracique) en comparant I’évolution de 8 feetus
ayant eu une OT précoce a 9 foetus avec OT plus tardive et 10 témoins. Elle permettrait

une amélioration de la survie de 0% a 62% avec une diminution de 'HTAP.
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Figure 19 : Technique d’occlusion trachéale a I’aide d’un ballonnet gonflable.
L’endoscope est introduit dans la bouche du feetus, puis poussée dans le pharynx et
la trachée. Lorsque la caréne est repérée, le ballon est placé juste au-dessus et gonflé
(d’apres Deprest Y, Gratacos E, Nicolaides KH. Ultrasound Obstet Gynecol 2004;
24:121-26. Copyright International Society of Ultrasound in Obstetrics and
Gynecology. Reproduit avec autorisation. L’autorisation est accordée par John Wiley &

Sons Ltd au hom de I'ISUOG) [78].
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2. Prise en charge néonatale :

2.1.

A la salle de naissance :

Accouchement :

n'existe pas d’argument dans la littérature pour privilégier une voie

d’accouchement par rapport a une autre. En revanche, la prise en charge immédiate

par une équipe entrainée est indispensable. Certains centres vont privilégier la

césarienne en raison du caractére programmable de ce mode d’accouchement [74].

Les premiers gestes a assurer a la naissance sont successivement [128] :

Le bébé doit étre mis en décubitus latéral sur le coté de la HDC pour permettre

au poumon controlatéral de s’expendre.

Intuber (sonde de 3,5 mm pour un enfant a terme ou sonde a ballonnet) et
ventiler en O2 pur ; la ventilation au masque est contre indiquée parce qu’elle
provoque une distension gazeuse, gastrique et intestinale, qui aggrave la
compression pulmonaire ; dés que la sonde endotrachéale est en place,
I’enfant sera ventilé par un ventilateur préréglé a un niveau de pression
positive maximale compris entre 18 et 24 cm d’eau, une pression de fin
d’expiration de 2 a 5 cm d’eau, et une fréquence ventilatoire de 40 a 60 cycles

par minute
Mettre en place une sonde gastrique pour décomprimer I’estomac ;

Surveiller les parametres vitaux : fréquence cardiaque, saturation pré et post-
ductale (capteurs main droite et pied), capteur transcutané de PCO2, pression
artérielle, volume courant ;

Mettre en place une voie veineuse périphérique pour la sédation et I’analgésie

de I’enfant.

Les stimulations de I’enfant doivent étre réduites au maximum.
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2.2. En unité de réanimation :

A. Prise en charge ventilatoire :

La ventilation mécanique sera rapidement adaptée pour maintenir une valeur de
Sp0O2 pré-ductale comprise entre 85 et 95 %, et une valeur de PaCO2 entre 45 et 55
mmHg.

La majorité des enfants porteurs de HDC présente une HTAP avec shunt droite-
gauche par le canal artériel.

La SpO2 post-ductale est donc habituellement plus basse que la SpO?2
préductale. La normalisation de la SpO2 post-ductale va nécessiter de réduire le shunt
droite-gauche par le canal artériel, donc de réduire le niveau de I’'HTAP.

Pour y parvenir, I’hyperventilation afin d’obtenir une alcalose respiratoire a été
proposée, jusqu’a ce que des travaux aient montré que cette approche était
responsable de Iésions de baro/volotraumatisme telles que pneumothorax et dysplasie
broncho-pulmonaire [128].

a. L'oscillation a haute fréquence :

L’oscillation a haute fréquence (OHF) utilise de petits volumes courants,
inférieurs a celui de ’espace mort, ce qui améliore la ventilation et I’oxygénation tout
en limitant le baro- et volotraumatisme [68].

Elle est indiquée dans les situations d’hypercapnie persistante (PaCO2 > 60
mmHg) et/ ou d’hypoxémie (SpO2 pré-ductale < 85 %).

L’OHF est habituellement recommandée lorsque les alvéoles sont atélectasies. |l
n’existe pas d’argument pour penser que le poumon des enfants porteur de HDC est

«recrutable» [128].
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b. 'ECMO (extra—corporeal membranous oxygenation) ou [’oxygénation

extracorporelle de membrane / I’assistance respiratoire extracorporelle :

L’oxygénation extra-corporelle (ECMO) est une technique qui vise a assurer une
oxygénation et une décarboxylation adéquate, et a limiter le barovolotraumatisme du
poumon [128].

Dans I’HTAP (et particulierement au cours des HDC), 'ECMO veino-artérielle
permet de limiter la pré-charge du VD et la défaillance cardiaque droite.

L’ECMO est indiquée lorsque I’hypoxémie persiste malgré une prise en charge
médicale optimale.

Les critéeres d’un branchement sous ECMO habituellement utilisés pour les
enfants porteurs d’'une HDC sont les suivants : SpO2 pré-ductale < 80 % alors que la
pression inspiratoire est >28 cmH20 (ou pression moyenne > 15 cmH20 en HFO), et
insuffisance circulatoire.

Par ailleurs, les enfants doivent avoir un AG > 34 semaines et un poids de
naissance > 2 kg [128].

Pour certaines équipes, une hypercapnie persistante malgré une ventilation
optimale témoigne d’une hypoplasie pulmonaire sévere et contre-indique I’'ECMO.

La survie des formes séveres de HDC apres ECMO est d’environ 50 % [128].

c. Apport de surfactant exogéne :

L’intérét du surfactant exogene dans la HDC est trés controversé. Des travaux
expérimentaux chez I’animal porteur d’'une HDC ont montré qu’il pouvait exister un
déficit du contenu pulmonaire en surfactant mais les résultats sont contradictoires
[128].

Par contre, le contenu pulmonaire en dipalmitoyl phosphatidyl choline et
I'expression des protéines du surfactant ne sont pas diminués chez le feetus humain

porteur d’une HDC.
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Par ailleurs, il n’existe pas d’argument clinique suggérant que le surfactant
exogene améliore de pronostic de ces enfants [128].

d. Apport du monoxyde d’Azote inhalé :

Le NO inhalé est actuellement recommandé pour les enfants porteurs d’une
HTAPP. Il améliore le devenir des enfants hypoxémiques a terme ou proche du terme
en réduisant le risque de déces ou le recours a I’'lECMO [128].

L’oxygénation s’améliore chez environ la moitié des enfants traités par NOi.

Des observations d’amélioration de la PaO2 ont été rapportées chez les enfants
porteurs d’une HDC.

Néanmoins, il n’existe actuellement pas de preuve que le NOi améliore le devenir
des HDC. L’utilisation précoce de NOi ne change pas le risque de déces ni le recours a
I’ECMO des enfants porteurs de HDC. Un recours plus important a ’TECMO a méme été
observé chez les enfants traités par NOi.

Ainsi, il existe peu de preuves pour recommander I’inhalation de NO en premiére
intention chez I’enfant porteur d’une HDC [128].

Son utilisation devrait étre réservée aux situations d’HTAPP séveres apres avoir
optimisé la ventilation alvéolaire et corrigé les troubles hémodynamiques.

Par contre, des études montrent le bénéfice du NOi dans les situations d’HTAP
résiduelle ou chronique au cours de la HDC. Le NOi améliore la PaO2 des enfants
porteur de HDC apres sevrage d’ECMO.

Le bénéfice du NOi dans I’'HTAP chronique est lié a la fois a I’effet vasodilatateur
pulmonaire du NOi et a son effet préventif sur le remodelage vasculaire [128].

e. La ventilation liquide :

Les liquides perfluorés ou perfluoro chemical liquids (PFC) sont des
hydrocarbones liquides dont les atomes d’hydrogene ont été remplacés par le fluor, le

brome ou I'iode [5].
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Le PFC le plus utilisé est le Perflubron® : perfluorooctylbromide.

Ce mode de ventilation apparait donc séduisant pour la prise en charge des HDC
ou le poumon est immature, déficitaire en surfactant : il nécessite donc une ventilation
la moins barotraumatique possible [5].

Cependant, une partie du PFC est absorbée par I’organisme via le poumon et
restera accumulé dans I’organisme pendant plusieurs années au niveau des organes
hématopoiétiques et de la peau : c’est ce qui limite actuellement I’extension de son
utilisation [5].

B. Traitement de I’hypotension artérielle :

La survenue d’une hypotension artérielle systémique associée a des signes d’état
de choc est fréquente au cours de la HDC [128].

On distingue 4 types de choc selon le mécanisme prédominant responsable de
la défaillance cardio-circulatoire : choc hypovolémique (volume circulant insuffisant),
choc vasoplégique (chute des pressions de perfusion par diminution des résistances
vasculaires systémiques), choc cardiogénique (bas débit sanguin d’origine cardiaque),
et choc obstructif (obstruction mécanique du lit vasculaire : exemple I’embolie
pulmonaire).

La composante principale de I’état de choc est orientée par I’examen clinique :
couleur, hépatomégalie, valeur de la différentielle systolo-diastolique de pression
artérielle.

La radiographie de thorax est habituellement peu contributive, car le volume du
coeur et I’état de la vascularisation pulmonaire est difficilement visible.

C’est donc essentiellement I’analyse échocardiographique qui permettra de
déterminer la composante principale de I’état de choc. Néanmoins, son interprétation

doit prendre en compte les particularités des situations compliquées d’HTAP [128].
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Ainsi, le diametre de la veine cave inférieur n’est pas un parametre pertinent pour
évaluer la volémie du fait de la fréquence de la défaillance cardiaque droite.

La mesure du volume télédiastolique du VG comme marqueur de la volémie doit
tenir compte de I'hypodéveloppement habituel du VG associé a la HDC. Lorsque le
mécanisme a été identifié, le traitement symptomatique va donc consister a corriger la
composante principale du choc.

L’hypovolémie nécessite un remplissage. L’administration de médicaments
vasoconstricteurs permet de corriger une vasoplégie. Les deux médicaments
vasoconstricteurs les plus utilisés en période néonatale sont la dopamine et la
noradrénaline. La noradrénaline posséde les mémes propriétés vasoconstrictrices que
la dopamine au niveau systémique. Elle présente, par rapport a cette derniére,
I’avantage de corriger la part obstructive du choc par diminution des résistances
vasculaires pulmonaires [128].

En théorie, la noradrénaline serait donc le médicament a prescrire en Tre
intention au cours de ’'HTAPP compliquée d’hypotension systémique apres correction
d’une hypovolémie éventuelle. Néanmoins, I’effet de la noradrénaline n’a pas été évalué
de facon prospective chez les enfants porteurs d’une HDC [128].

C. Notion de stabilisation préopératoire :

C’est seulement au milieu des années 80 que la plupart des auteurs admettent
la nécessité d’une stabilisation préopératoire [7,100].

En 1986, il a été démontré une augmentation surprenante de la survie des
nouveau-nés porteurs d’'une HDC apres une stabilisation préopératoire de 4 a 16
heures avant I'intervention [129].

En 1991, une amélioration de la compliance pulmonaire et de la survie a été

observée en utilisant la stabilité postopératoire [129].
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La réintégration des visceres abdominaux s’accompagne en effet de plusieurs
phénomenes, potentiellement déléteres a un moment ou la réactivité vasculaire

pulmonaire est encore importante [108] :

Déviation brutale du médiastin du coté homo latéral a la hernie et

surdistension du poumon controlatéral.

- Mise en tension du diaphragme et surpression abdominale qui réduisent la

compliance pulmonaire.

- Création de troubles hémodynamiques lors de la remise en place des organes
en position anatomique, notamment lors de la manipulation du foie ou des
veines sus-hépatiques [108].

- Le stress que constitue la période peropératoire est en lui-méme susceptible
de faire basculer une situation hémodynamique et respiratoire précaire vers
I’hypoxémie réfractaire intraitable, entrainant le décés [100].

Progressivement, ont été démontrés I’absence d’effets déléteres et I'intérét d’une
intervention chirurgicale retardée. Depuis le début des années 1990, les concepts de
stabilisation préopératoire et de chirurgie différée ont donc été introduits.

En 1992, I’équipe de I’HOpital Robert Debré publie une étude rétrospective sur la
notion de stabilisation préopératoire [100] : la comparaison de trois périodes de prise
en charge montre une augmentation de la survie de 37,5% a 62,5% apres 1985, date
de passage a la chirurgie différée. Cette étude, en s’intéressant aux parametres
gazomeétriques pré et postopératoires, montre que d’une part la réduction de la hernie
n’a aucun effet bénéfique sur la ventilation, d’autre part que le délai de la réintégration
des visceres n’a aucune conséquence délétere ni sur le plan pulmonaire, ni sur le plan

digestif.
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Les criteres de stabilisation sont :

- Pression artérielle moyenne normale pour I’age ;
- Saturation préductale en O2 entre 85-95% ;

- Diurese > 1 ml/kg/h ;

- Lactates < 3 mmol/l ;

- Pressions pulmonaires non supra-systémiques (comme par exemple dans la
situation d’un canal artériel ouvert non restrictif menant a une HTAP iso

systémique permettant donc la réalisation de la chirurgie) [130,131]
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3. Traitement chirurgical :

3.1. Chirurgie a ciel ouvert (Laparotomie) :

a. Installation :

Patient en décubitus dorsal, un billot a la base du thorax du co6té de I’incision

pour obtenir une lordose dorsolombaire.

b. Voie d’abord :

La laparotomie transversale sus ombilicale au niveau de la pointe de la 10eme

cOte est la voie classique. La voie médiane sus ombilicale peut également étre utilisée.

N
—

Figure 20 : La voie d’abord classique de la hernie de Bochdalek [132]
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c. Réduction des organes herniés :

Le péritoine ouvert, l'orifice herniaire est facilement repéré. L’inventaire des
organes abdominaux herniés est réalisé. On peut mettre en place un drain dans la
cavité thoracique via I'orifice diaphragmatique pour annuler la dépression thoracique
et réduire la hernie. On recherche les malformations associées (séquestration
pulmonaire, malrotation intestinale, etc.). La réduction se fait par manipulation douce
avec |I’éventuelle libération d’adhérences.

Lorsque toute la masse intestinale est ainsi réduite, elle glisse vers le bas du fait

de la position opératoire et permet une vue dégagée sur la coupole et |'orifice herniaire.
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Figure 21 : Réduction des organes herniés [17]
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Pour mieux repérer ses limites internes, on sectionne le ligament triangulaire
gauche du foie qui est ensuite refoulé vers la droite. Si le rein a également migré dans
la cavité thoracique, on le réduit dans la fosse lombaire. Le bilan est complété apres
réduction des visceres herniés : existence ou non d’un sac herniaire, le degreé
d’hypoplasie pulmonaire. Par ailleurs, apres réduction de I'intestin dans I’abdomen,
une malrotation intestinale est recherchée. En cas de séquestration pulmonaire
associée, celle-ci est réséquée apres section des artérioles systémiques qui la
vascularise directement issues de |'aorte.

d. Réparation diaphragmatigue :

Si les berges de l'orifice diaphragmatique sont bien individualisées, on peut
refermer en un plan a points séparés assez rapprochés de fil non résorbable. Lorsque
tous les points sont passés, ils sont progressivement noués et la suture terminale est
transversale sur la coupole. S’il n’existe pas d’ébauche musculaire sur un des segments
de I'orifice (en général en arriere), les fils prennent appui sur I’arc postérieur de la
huitieme ou de la neuvieme coOte. La prise du tissu fibrocelluleux qui recouvre le relief
costal est insuffisante et a 'origine d’une récidive de la hernie. Les fils sont passés
autour de la coOte, régulierement disposés jusqu’a ce que I'on rencontre en dehors
I’ébauche musculaire diaphragmatique. L’utilisation d’une prothése de type PTFE
(Goretex*) peut étre nécessaire si la fermeture du défect est impossible et doit étre
fixée a la face inférieure des vestiges du diaphragme et, si besoin, aux espaces
intercostaux correspondants. La fermeture de laparotomie se fait apres mise en place
d’un drain aspiratif dans la cavité thoracique et une kinésithérapie respiratoire intensive

postopératoire est instaurée [4].
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Figure 22 : Fermeture de I'orifice de Bochdalek [4]
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e. Rangement de l'intestin gréle :

En cas d’anomalie de rotation associée, avec une proximité anormale de I’angle
duodéno-jéjunal et de la région iléocaecale (les deux pieds de I’anse intestinale
primitive), il existe un risque de volvulus du gréle. Le traitement consiste a écarter au
maximum les deux pieds de I’anse intestinale primitive en positionnant I'intestin en
position de mésentére commun complet. Pour cela, les accolements pathologiques du
gréle et du colon sont libérés, le gréle est disposé complétement a droite, 'appendice
se trouvant en fosse iliaque gauche est habituellement retiré. S’il est conservé, la famille
de I’enfant doit étre informée que I'appendice est a gauche.

f. Fermeture pariétale :

Elle est le plus souvent possible sans tension exagérée. En cas de tension
excessive, seule la peau peut étre refermée, suivi du traitement secondaire de cette
éviscération couverte. La nécessité de recourir a une plaque pariétale prothétique est
rare.

— CAS PARTICULIER DES HERNIES DE LA COUPOLE DROITE:

L’installation et la technique chirurgicale sont identiques, la laparotomie étant
décalée a droite chez le nouveau-né pour faciliter I’acces a la coupole [4].

La section des ligaments suspenseurs du foie donne un bon jour sur la coupole
diaphragmatique droite.

L’orifice congénital est traité comme a gauche. Dans les cas rares ou la quasi-
totalité du foie est basculée dans le thorax a travers un defect diaphragmatique
important, les ligaments suspenseurs du foie et les veines sus-hépatiques peuvent étre
en disposition anormale, irréductible [4].

Il est alors conseillé de prolonger la laparotomie en thoracophrénotomie, plutot

qgue de traumatiser le foie par une réduction a I’aveugle.
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Dans de tels cas, ou le defect diaphragmatique va jusqu’a 'orifice de la veine
cave inférieure, on peut étre conduit a fermer le diaphragme en dehors d’un cOne
hépatique laissé intrathoracique en protection de la veine cave inférieure [4].

3.2. Coeliochirurgie :

Elle est commune aux hernies de Bochdalek et aux éventrations, en cas de
recours a une thoracoscopie. Sous anesthésie générale, le patient est couché en

décubitus latéral droit s’il s’agit d’une hernie a gauche [133].

Figure 23 : La position du malade lors de la cure de la hernie de Bochdalek. [134]
Premier trocart optique 5 mm de diametre ou moins, immédiatement sous la
pointe de la scapula. Un trocart opérateur de 3 mm postérieur au 4e espace, un trocart
opérateur 3 mm de diametre sur la ligne axillaire moyenne au 5e ou 6e espace. Le
chirurgien est situé a la téte en avant de I’enfant, le moniteur est situé a I’arriere de

I’enfant en regard de la région dorsolombaire [133].
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La thoracoscopie nécessite une installation en décubitus latéral opposée au coté
de la hernie (décubitus latéral droit pour une hernie gauche et vice-versa). Une
insufflation de CO2 a basse pression (de I’ordre de 4 mm Hg) et a bas débit (1,5 L/min)
aide considérablement la réduction du contenu herniaire en début d’intervention. Des
que la réduction a eu lieu, I'insufflation peut étre interrompue et reprise a tout moment
en cas de nécessité. Il s’agit d’'un avantage considérable par rapport a la laparoscopie
gui ne saurait se passer d’une insufflation tout au long de la chirurgie et naturellement

a des pressions bien supérieures [133].

Figure 24 : Fermeture par voie thoracoscopique d'une hernie diaphragmatique
gauche: Temps A: réduction des organes intrathoraciques: colon (1), rate (2). Le
poumon apparait modestement hypoplasique (3), Temps B : hernie réduite. Temps C :

Fermeture progressive des deux berges. Temps D: fermeture achevée. [135]
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Les effets de I'insufflation a bas débit et a basse pression dans le thorax, quel
gue soit I’age de I’enfant, ne sont pas déléteres : pas d’augmentation des pressions
ventilatoires et pas d’augmentation de I’EtCO2 [133].

La présence d’un sac herniaire permet une réduction spontanée et uniquement
par I'insufflation du CO2 en intrapleural [133].

La chirurgie de fermeture de l'orifice diaphragmatique se déroule dans les
mémes conditions qu’en chirurgie ouverte avec repérage du bourrelet postérieur et
fermeture a gros points séparés de fil non résorbable (généralement Ethibon 2/0) du
diaphragme.

En cas de sac, il peut étre réséqué en prenant garde a ne pas abuser de la
coagulation monopolaire afin d’épargner I’'innervation diaphragmatique [133].

En fin d’intervention, une exsufflation simple, sous contrble vidéoscopique, de la
cavité pleurale suffit. Le drainage pleural n’est pas indispensable [133].

— Chez le nouveau-né [133] :

Il existe des contre-indications a la vidéochirurgie : détresse respiratoire
néonatale non stabilisée avec hypoplasie pulmonaire majeure, instabilité
hémodynamique et hypertension artérielle pulmonaire, antécédent de traitement
prénatal selon la technique du « PLUG » et « UNPLUG ». L’insufflation de CO2 dans les
cavités thoracique ou abdominale peut avoir des effets déléteres immédiats. D’autres
contre-indications sont retenues : shunt cardiaque droite gauche, importante
prématurité, hypertension intracranienne.

Une quarantaine de cas ont été publiés désormais dans la littérature : 38 par
thoracoscopie et 3 par laparoscopie. La réduction du contenu herniaire est

habituellement facile, ce d’autant que I'orifice diaphragmatique est large.

Mr. DOUNAS HAMZA 173



Les hernies diaphragmatiques congénitales Theése N° 211/21

Cependant, les visceres sont refoulés dans I'abdomen sans réel controle. Une
malrotation digestive, ou toute autre anomalie viscérale intra-abdominale, n’est pas
identifiée clairement par cet abord thoracoscopique.

Dans une série reportée par F Becmeur (9 cas), un patient a été réopéré a 8 jours
postopératoires, par une courte laparotomie, en raison d’une perforation sur diverticule
de Meckel avec hétérotopie de tissu gastrique. Le diverticule de Meckel, méme si
reconnu pendant le traitement initial d’'une hernie diaphragmatique, est généralement
laissé sans résection immeédiate.

Apres la réduction herniaire, la fermeture de l'orifice diaphragmatique peut
s’avérer difficile, car beaucoup d’enfants ayant une hernie de Bochdalek a révélation
néonatale peuvent avoir besoin d’une plastie du diaphragme ou de la mise en place
d’une prothése de type Goretex.

La fermeture primitive du diaphragme par simples points séparés est
pratiguement toujours possible dans la portion interne, paramédiane de [l'orifice
diaphragmatique. En revanche, sur le versant externe de cet orifice, il peut y avoir des
difficultés imposant le recours a des artifices : soit le passage d’une suture en péri
costal, soit l'utilisation d’un bourdonnet de Vicryl, a condition que celui-ci soit
strictement intrapleural ; sinon, la résorption du Vicryl peut créer un phénomene
inflammatoire adhésiogene responsable d’une occlusion secondaire. Le recours a une
prothése diaphragmatique peut imposer soit une conversion soit une trés courte

thoracotomie pour permettre I'introduction de la prothese.
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Yang et al, en 2005, ont suggéré un certain nombre d’indications pour définir
guels nouveau-nés pourraient bénéficier d’'une maniere appropriée de cette chirurgie
vidéoscopique : patient stable avec support ventilatoire conventionnel et pour lequel le
diaphragme peut étre fermé par une suture primaire bord a bord. L’auteur estime que
25 a 30% des nouveau-nés peuvent ainsi étre traités avec succes par thoracoscopie. La
présence du foie et de I’estomac dans I’hémithorax gauche serait un facteur de mauvais
pronostic laissant craindre une ouverture diaphragmatique trop importante qui, de
toute facon, va nécessiter la mise en place d’une prothese.

— Les formes a révélation tardive :

Dans I’étude réalisée par Paul Philippe [136] (Luxembourg) pour le GECI, sur une
série multicentrique européenne, 24 enfants avaient été opérés par laparoscopie. Une
conversion avait été réalisée pour 9 patients, le plus souvent a cause de difficultés de
réduction du contenu herniaire ou de fermeture de I'orifice diaphragmatique. Vingt-
trois enfants avaient été opérés par thoracoscopie et 3 seulement avaient requis une
conversion. Globalement, il semblait que la réduction du contenu herniaire s’avérait
souvent difficile, notamment en ce qui concernait la rate. Une fois la réduction obtenue,
la fermeture du diaphragme était un geste simple par thoracoscopie du fait de I’espace
chirurgical disponible, important. En revanche, apres réduction du contenu herniaire,
I’encombrement de la cavité abdominale rendait la fermeture de [Iorifice
diaphragmatique difficile par laparoscopie [133].

Arca et al. [134] En 2003 ont décrit une expérience préliminaire de chirurgie
vidéoscopique en cas de hernie diaphragmatique. Pour la premiere observation,
I'impossibilité de réduction par laparoscopie avait conduit I'auteur a convertir sa

chirurgie par une thoracoscopie.
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Cette occurrence s’est présentée dans I’équipe F. Becmeur avec impossibilité de
réduction par thoracoscopie du contenu herniaire chez un enfant de 10 mois
présentant une hernie étranglée de Bochdalek. La conversion en laparoscopie a permis
la réduction du contenu herniaire puis le retour en thoracoscopie, en fin d’intervention,
pour fermer d’'une maniere tres aisée 'orifice diaphragmatique du fait de la présence
des visceres dilatés encombrant tout I'espace de la cavité péritonéale. L’utilisation
combinée des deux approches est manifestement intéressante [133].

En 2006, une équipe de chirurgie pédiatrique de Hanoi (N’Guyen Tam Liem) a
rapporté 26 observations de hernies diaphragmatiques a révélation tardive, traitées
avec succes par thoracoscopie.

Les difficultés lors de la réduction, la nécessité d’une insufflation permanente et
a des pressions relativement élevées pour un nouveau-né (8 mmHg), I’encombrement
abdominal créé par le retour des visceres dans la grande cavité péritonéale génant la
fermeture de I'orifice diaphragmatique, et les difficultés purement techniques liées a
un espace restreint de déplacement des instruments, en font une chirurgie exigeante
et difficile [133].

— Indications :

Dans les formes a révélation néonatale, I'indication opératoire est le plus souvent
formelle et urgente, du fait de la mauvaise tolérance et apres controle des conditions
respiratoires, cardiocirculatoires et métaboliques. Chez les formes tardives, I'indication
opératoire est justifiée du fait de complications séveres et de leur mortalité élevée [4].

Les hernies congénitales des coupoles, ou hernie de Bochdalek, peuvent étre
traitées par thoracoscopie en cas de révélation tardive. La conversion de la
thoracoscopie en laparoscopie ou de la laparoscopie en thoracoscopie permet
généralement un abord combiné qui résout les difficultés rencontrées, notamment en

cas d’étranglement herniaire [133

Mr. DOUNAS HAMZA 176



Les hernies diaphragmatiques congénitales Theése N° 211/21

La vidéochirurgie dans le traitement des hernies de type Bochdalek chez le
nouveau-né doit étre réservée a des patients stables sur le plan ventilatoire et
hémodynamique et pour lesquels la taille de I'orifice herniaire est modérée

Cette proposition thérapeutique ne doit en aucun cas étre une perte de chance
chez ces enfants. Elle doit ainsi étre discutée avec les réanimateurs pédiatres et les
anesthésistes réanimateurs dans son indication et sa réalisation [133].

3.3. Transplantation pulmonaire [5] :

Meurs et al rapportent une tentative thérapeutique originale : tenter de
contourner I’hypoplasie pulmonaire majeure par la transplantation d’un lobe
pulmonaire [7].

Un enfant née a terme a présenté une HDC tres sévere qui a justifié son passage
en ECMO et la fermeture de sa hernie droite sous support extracorporelle.

Sa dégradation secondaire et la nécessité de poursuivre une ventilation agressive
ont fait proposer une transplantation pulmonaire.

Il a été mis en place le lobe moyen d’un donneur décédé de 6 mois; I’enfant est
sortie alors de I’hdpital 3 mois apres la transplantation et a 2 ans, la greffe est toujours
en place. Néanmoins, I’enfant présente un retard staturo-pondéral important.

Les auteurs argumentent la greffe pulmonaire comme le traitement de la derniere
chance ; le but étant de soutenir I’enfant sur le plan ventilatoire le temps que son propre
poumon en place se développe. L’ablation du greffon permet ensuite d’interrompre les

thérapeutiques immunosuppressives.
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Tableau 7 : Comparaison entre le traitement chirurgical adapté dans notre série et

ceux de la littérature

Laparotomie Ceelioscopie
Laarif [12] 3 8
F.Abass dia [61] 15 0
K.Sokha [63] 11 0
P.PLadys et al [137] 32 0
Notre série 14 1

Dans notre série, 12 patients ont bénéficié d’emblée d’une laparotomie.
3 malades ont bénéficié d’une ceelioscopie dont 2 ont été convertis en

laparotomie.
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F. EVOLUTION-COMPLICATIONS :

Avec un taux de mortalité global actuel de 20 a 30 %, la survie s'est lentement
ameéliorée au cours des dernieres décennies [138]. Le taux de mortalité élevé est
principalement di a I'hypoplasie pulmonaire et a I'hypertension pulmonaire
persistante, liée a la HDC. Bien que la survie a la sortie de I'hopital soit un indice
important et mesurable de I'amélioration des soins en raison des progres, plus
d'attention est désormais prétée sur les résultats a moyen et long terme.

Ainsi la qualité de la survie des HDC est apparue comme la prochaine cible de
résultats pour les stratégies d'amélioration des soins et I’exploration de la modification

de I'incidence d’autres complications a moyen et longue terme devient important.

1. Les complications chirurgicales :

Elles surviennent principalement durant la premiére année de vie et comprennent
la récidive de la HDC et I'occlusion sur bride.

1.1. Larécidive de la hernie diaphragmatique :

La récurrence de la hernie diaphragmatique nécessitant une ré intervention, est
une complication connue. Son incidence varie largement selon les équipes (5 - 50 %)
[139]. L'utilisation d'un patch et des techniques mini-invasives sont liées a des taux
d'incidence plus élevés. La récurrence survient habituellement au cours des deux
premieres années de vie, bien que les récidives plus tardives soient également

possibles, notamment avec les patches prothétiques [140,141].
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1.2. Occlusion digestive :

L’occlusion digestive par adhérences intestinales est I'une des causes les plus
fréquentes de ré intervention. Elle a été rapportée dans environ 10 - 20 % des cas [142].
Plusieurs mécanismes peuvent contribuer au risque d’occlusion, chez les patients
atteints de HDC. Par exemple, un positionnement anormal de l'intestin peut provoquer
une torsion intestinale et une augmentation de la pression intra-abdominale entravant

le péristaltisme.

2. La morbidité pulmonaire :

Environ 30 a 50 % des enfants présentent des conséquences pulmonaires a long
terme, incluant la dysplasie broncho-pulmonaire, I"HTAP persistante, les
bronchospasmes et les infections respiratoires récidivantes [143]. L’hypoplasie
pulmonaire et les Iésions dues a la ventilation sont des facteurs prédisposant.

Parmi les autres facteurs de risque, on note le traitement par I’ECMO, la taille du
défect et sa réparation a I'aide d’un patch et I’existence d’un RGO associé.

La morbidité pulmonaire a long terme chez les HDC se compose d'altérations de
la fonction pulmonaire obstructive et restrictive due a une structure pulmonaire altérée
et a une assistance ventilatoire prolongée.

La HDC a également été associée a un développement vasculaire pulmonaire
altéré, entrainant une hypertension pulmonaire persistante pendant la période
néonatale. La dysplasie broncho-pulmonaire définie par une oxygénothérapie
prolongée au-dela du 28eme jour concerne 16 a 52 % des enfants. Son évolution est
généralement favorable.

Le bronchospasme et I’asthme concernent 50 % des enfants. Les épisodes de
toux a répétition concernent 10 % a 50 % des enfants mais ces symptomes semblent
régresser progressivement avec 22 % des adolescents puis 12 % des adultes atteints

[139].
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Les explorations fonctionnelles respiratoires (EFR) sont indiquées entre I’age de
5 et 7 ans et mettent en évidence des syndromes obstructifs et restrictifs chez 28 a
52% des enfants.

Bien que l'incidence de la maladie pulmonaire chronique soit élevée a la sortie,
la plupart des nourrissons qui survivent a la HDC ont une amélioration clinique au fil
du temps. Néanmoins, pres de 50 % des survivants adultes ont une déficience des tests
de la fonction pulmonaire [139].

Les pneumopathies a répétition concernent 7 a 33 % des enfants lors de la
premiere année [142] et pres d’un quart des nourrissons atteints de HDC qui survivent
ont une bronchopneumopathie obstructive a I’age de 5 ans [143].

Elles sont souvent liées a des inhalations chroniques en rapport avec un reflux

gastro cesophagien (RGO), également fréquent dans cette population.

3. La morbidité gastro intestinale et nutritionnelle :

3.1. Le reflux gastro cesophagien :

Le reflux gastro-cesophagien est une complication bien connue apreés la chirurgie
de la HDC, en moyenne dans 40 % des patients dans la petite enfance et I'age adulte,
avec des résultats déclarés d'cesophagite chez 54 % des survivants a l'age adulte
[140,143].

Les mécanismes responsables du RGO n'ont pas été entierement clarifiés. La
présence de I'’estomac intra thoracique serait associée a un RGO pathologique, ainsi
gu’un cesophage abdominal raccourci et un angle de His obtu seraient impliqués.

La fermeture d'un grand défaut par approximation et une suture directe sous
tension peuvent entrainer une surtension excessive, ce qui augmente le risque de
hernie hiatale [142]. Les patients qui recoivent des réparations de patch sont plus

susceptibles de développer un RGO pathologique.
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Le RGO est associé a un trouble de la croissance pondérale dans la petite enfance.

Le traitement du RGO chez les nourrissons atteints de HDC commence
habituellement par des inhibiteurs de la pompe a protons (IPP). Si le traitement médical
s’avere insuffisant et en présence de complications a type d’infections pulmonaires
fréquentes ou de stagnation de la courbe de croissance, la fundoplicature de Nissen
est indiquée.

Certaines équipes de chirurgiens pédiatres choisissent d'effectuer une
fundoplicature prophylactique lors de la réparation de la HDC, en particulier chez les
patients ayant un défect diaphragmatique important. Cela a révélé son efficacité sur la
croissance et la réduction des symptomes sans majoration de complications post
opératoire [144].

3.2. L’altération de la croissance staturopondérale :

Le RGO est une des causes principales de trouble de la croissance dans la
population de survivants de HDC. D’autre part, les troubles de I'oralité et la difficulté
respiratoire sont fréquents, en particulier chez les enfants avec une HDC grave.

Les altérations de la croissance staturopondérale sont multifactorielles et
estimées a 50 %.

Les troubles de I'oralité sont encore peu décrits. Leur physiopathologie est
multifactorielle, incluant notamment le RGO, I’hypersensibilité du réflexe nauséeux, les
troubles de motricité intrinseque du pharynx et de la trachée, et I'insuffisance
respiratoire. Entre 25 et 50 % des enfants atteints d’HDC présentent des troubles de

I’oralité [145].
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4. Le développement neurologique :

Des retards de développement significatifs et des troubles du comportement ont
été décrits pour un grand nombre de nourrissons atteints de HDC. Une étude récente
montre qu’environ 20 % des enfants ont des résultats altérés du développement
neurologique a 5 ans.

Un taux de QI limite a tres faible est significativement plus élevé que dans la
population générale. lls ont également plus de problemes cognitifs et d'apprentissage
ainsi que des taux accrus de problemes émotionnels et comportementaux par rapport
aux enfants de la population générale du méme age.

lls ont un risque majoré de développer des troubles du développement
émotionnel et le risque d'autisme est élevé [146,147].

La gravité de la maladie et la dysfonction neurologique précoce semblent étre
prédictives de déficience a plus long terme. Les mécanismes qui induisent les
déficiences neurologiques chez les enfants ayant une HDC restent mal compris.

Beaucoup de nourrissons qui présentent une HDC sont cliniguement instables et
hypoxémiques et nécessitent une prise en charge réanimatoire tels que I'ECMO et
d'autres traitements invasifs. Bien que la gravité de la maladie soit la plus prédictive
des résultats a long terme, les complications associées aux thérapies invasives peuvent
contribuer a la morbidité chez les survivants de HDC.

Le risque plus élevé d’handicap chez les survivants traités par ECMO avec HDC
par rapport aux survivants traités par ECMO sans HDC suggere qu'au moins trois
facteurs potentiels peuvent contribuer a ’handicap du développement neurologique
chez les nourrissons atteints de HDC: une anomalie neurologique intrinseque, un plus
grand nombre et la gravité des morbidités qui nuisent au développement chez les
nourrissons qui ont besoin d'ECMO, et un plus grand nombre de complications

associées a I'ECMO [139].
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5. La morbidité musculosquelettique :

Plusieurs études récentes ont été menées dans le cadre du suivi au long cours
des enfants opérés de HDC. Les déformations du pectus et I'asymétrie progressive de
la paroi thoracique ont été décrites chez les survivants de HDC. L'incidence de ces
troubles orthopédiques varie de 21 a 48 %. Beaucoup d'entre eux sont légers et ne
nécessitent pas d'intervention chirurgicale.

La scoliose a également été trouvée chez ces patients, avec une incidence de 10
a 27% [145]. L'incidence de ces deux morbidités est plus élevée chez les patients qui
ont eu un large défect et une réparation au patch [148]. Un suivi périodique et régulier
est suggéré pour détecter et prévenir le développement de déformations
fonctionnellement significatives. Ces résultats soulignent l'importance de suivre les
HDC pour le développement de déformations squelettiques afin de mieux comprendre

leur progression naturelle et leur impact fonctionnel.

6. Suivi multidisciplinaire :

Il est de plus en plus évident que I'amélioration de la survie des patients atteints
de hernie diaphragmatique congénitale a été associée a une augmentation de
I'incidence de la morbidité a long terme. En post-opératoire, les patients ayant une
HDC font face a un éventail de complications potentielles qui nécessitent une
surveillance a long terme par des cliniciens, idéalement dans un contexte

multidisciplinaire.
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Tableau 8 : Tableau des complications a moyen et long terme des HDC

Types de

complications Symptémes Fréquence
Dysplasie
: 22252 %
broncho-pulmonaire ;
Respiratoires HTAP persistante Pai d? donnees
15%abans
Asthme 73339
Pneumopathie ?
o Reflux gastro-cesophagien | 45a 90 %
Digestives (Esophagite 50 % des adultes
Troubles de ['oralite gg ://° 31 an et 7%
Nutritionnelles Gastrostomie ) an; ,
Retard de croissance 50 % 4 1 an
- Occlusion sur bride 20 %
Chiurgrcales Récidive hernie 8350 %
Asymétrie motrice
: Hypotonie 8
Iveuroiogiues Trouble langage et 12’
comportement
. Déformation thoracique | 21248 %
Orthopadiques Scoliose 5a27 %
Auditives Surdité Pas de données

En ce qui nous concerne, Un seul patient a décédé 3 mois apres l'intervention

chirurgicale suite a une pneumopathie.

Un seul malade a présenté une récidive de sa hernie aprés 6 mois soit (7,1%) et

a bénéficié de la pose d’une plague synthétique.

Ce méme malade présente des infections pulmonaires a répétition et un

essoufflement avec un retard de croissance staturo-pondéral.

Un autre malade a présenté des infections pulmonaires a répétition avec une

insuffisance tricuspide et une fuite mitrale Grade I.
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Afin de diminuer la mortalité néonatale causée par la hernie diaphragmatique

congénitale, on doit proposer le développement concernant:

Le diagnostic anténatal
Les méthodes de réanimation (pour les formes séveres).

La Prise en charge multidisciplinaire dans les centres spécialisés.

En ce qui concerne le diagnostic anténatal :

Une consultation anténatale doit étre recommandée pour chaque femme

enceinte.

Les patientes devraient étre avisées que la tenue d’une échographie prénatale
entre la 18e et la 20e semaine de gestation permet de détecter la présence

d’anomalies structurelles majeures dans pres de 60% des cas.

Lorsque le diagnostic de la HDC est confirmé en anténatal, la patiente enceinte
devrait se voir offrir une consultation en temps opportun aupres d’un
conseiller formé en ce qui concerne la génétique, a la recherche d'anomalies
chromosomiques associées, ainsi qu’aupres d’un spécialiste en médecine
feeto-maternelle et/ou d’un généticien médical. Le counseling offert se doit
d’étre impartial et de respecter le choix, la culture, la religion et les
convictions de la patiente.

Lorsque la présence d’une HDC est soupconnée ou identifiée, la patiente
devrait étre orientée vers les services d’une unité tertiaire d’échographie des

que possible en vue d’optimiser les options thérapeutiques.
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- Dans les cas de grossesse en cours présentant une HDC, I’examen
échographique devrait étre répété afin d’évaluer I’évolution de la maladie et
de tenter de détecter la présence d’autres anomalies n’ayant pas encore été
identifiées, puisque cela pourrait influencer tant le counseling que la prise en

charge obstétricale ou périnatale.

- Lorsque la HDC est identifiée par échographie 2-D, le recours a d’autres
techniques d’imagerie (telles que I’échocardiographie foetale, I’échographie
obstétricale 3-D, I'IRM feetale ultra-rapide et, a I’occasion, la radiographie
feetale et la tomodensitométrie foetale [au moyen d’un protocole a faible

dose]) peut s’avérer utile a la recherche de malformations associées.

- Les femmes devraient recevoir des renseignements au sujet de leurs résultats
échographiques anormaux de facon claire, empathique et opportune, dans un
milieu bienveillant qui assure le respect de la confidentialité.

o L’orientation vers les services de sous-spécialistes pédiatriques ou
chirurgicaux appropriés devrait étre envisagée afin de fournir les
renseignements les plus précis possibles au sujet de la ou des anomalies
et du pronostic connexe.

. Les parents devraient étre avisés du fait qu’il est possible que la HDC
soit isolée ou associée a d'autres malformations, fasse partie d’un
syndrome, d’une séquence ou d’une association génétique, malgré la
présence d’un caryotype feetal normal.

. Dans les cas ou une prise en charge postnatale précoce ou urgente
pourrait s’avérer requise, I’accouchement dans un centre pouvant offrir

les soins néonatals appropriés devrait étre envisagé.
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CONCLUSION
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Notre travail s’est basé sur une étude rétrospective de 15 dossiers de HDC
colligés entre Janvier 2009 et Décembre 2018 au service de chirurgie pédiatrique du
CHU Hassan Il de Fes.

Tout en se basant sur les données de la littérature, nous avons comparé les
données de notre étude avec celles des travaux faits par de nombreux auteurs a travers
le monde.

Notre étude a abouti aux résultats suivants :

- La hernie de BOCHDALEK ou la hernie postéro-latérale est plus fréquente des

HDC.

- Sonincidence est estimée en moyenne a environ 1/3500 a 1/5000 naissances
vivantes avec une prédominance masculine nette.

- Les mécanismes physiopathologiques a l'origine de I'hypoxémie sont
représentés essentiellement par I'hypoplasie pulmonaire et I'hypertension
artérielle pulmonaire.

- La HDC peut étre de révélation précoce et se manifeste par une détresse
respiratoire a la période néonatale, comme elle peut étre de révélation tardive
et se manifeste soit de facon aigue a l'occasion d'une complication, soit de
facon chronique par une symptomatologie respiratoire et/ou digestive.

- Les formes a révélation précoce sont fréquentes, elles sont de mauvais
pronostic.

- L’importance d’une échographie anténatale dans le but de dépistage de la
HDC et des malformations associées pour une prise en charge précoce.

- L’intérét d’une prise en charge anténatale aussi bien par les outils

thérapeutiques médicaux que chirurgicaux.
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L’intérét d’une stabilisation préopératoire dans les formes néonatales
précoces ce qui minimise le risque d’une intervention réalisée en pleine

instabilité respiratoire et hémodynamique.

- La chirurgie a ciel ouvert est indiquée surtout dans les formes précoces et
consiste a réduire les organes herniés et a fermer la breche diaphragmatique

- Lavidéochirurgie peut étre indiquée dans les formes tardives chez les patients
stables sur le plan hémodynamique et ventilatoire

- La HDC reste une pathologie de mauvais pronostic, Ce dernier dépend du
degré d’hypoplasie pulmonaire

- Des séquelles peuvent survenir a long terme a type de broncho dysplasie

pulmonaire et de reflux gastro-cesophagien.
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RESUME

La Hernie Diaphragmatique Congénitale associe par définition un défect
embryonnaire au niveau de la coupole diaphragmatique par lequel le contenu intra
péritonéal s’introduit dans le thorax. Il en résulte une hypoplasie pulmonaire par
phénomene de compression inhibant la croissance normale de I'organe.

Son incidence est estimée en moyenne a environ 1/3500 naissance avec une
nette prédominance masculine.

La forme postérolatérale ou Hernie de BOCKDALECK est la plus fréquente et se
voit dans 95% des cas dont 85% surviennent a gauche et 2% sont bilatérales. La forme
antérieure ou hernie rétro-costo-xiphoidienne ou hernie de MORGAGNI est beaucoup
moins fréquente et représente 5% des cas.

Il s’agit d’une étude rétrospective de 15 dossiers de hernie diaphragmatique
congénitale colligés entre Janvier 2009 et Décembre 2018 au service de chirurgie
pédiatrigue du CHU Hassan Il de Fes.

On a découvert 8 hernies postérolatérales gauches, 6 hernies rétro-costo-
xiphoidiennes et une hernie droite.

L’age de nos patients a varié de 4 jours a 6 ans avec un age moyen de 13 mois.

On a dénombré 10 garcons et 5 filles avec un sexe ratio garcon-fille de 2.

Le tableau clinique de notre série a été dominé par les signes respiratoires qui
représentent 100% et les signes digestifs qui représentent 33,3%.

La radiographie thoracique a été pratiquée chez tous nos patients et a été
largement évocatrice du diagnostic. La TDM thoraco-abdominale a été pratiquée chez
7 de nos patients et a permis de préciser le type de la hernie ainsi que les organes

herniés.
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La réduction des visceres herniés et la fermeture de la breche diaphragmatique
ont été pratiquées par Laparotomie chez 12 de nos patients et coelioscopie chez 3 de
nos patients dont 2 ont été convertis en laparotomie.

Les suites opératoires étaient simples.

L’évolution a court terme était favorable chez 13 de nos patients et a été marqué
par une récidive apres 6 mois de la cure chirurgicale chez 1 malade et a bénéficié de la
pose d’une plaque synthétique.

On a noté le déces d’un seul malade 3 mois aprées I'intervention chirurgicale suite
a une pneumopathie.

L’évolution a long terme a été marquée par des infections pulmonaires a
répétition chez 2 malades, un de ces malades présente également un essoufflement
avec un retard de croissance staturo-pondéral, |'autre malade présente une

insuffisance tricuspide avec fuite mitrale Grade I.
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SUMMARY

Congenital Diaphragmatic Hernia by definition associates an embryonic defect at
the level of the diaphragmatic dome through which the intraperitoneal contents enter
the thorax. This results in pulmonary hypoplasia by compression phenomenon
inhibiting the normal growth of the organ.

Its incidence is estimated on average at around 1/3500 births with a clear male
predominance.

The posterolateral form or Hernia of BOCKDALECK is the most frequent and is
seen in 95% of cases of which 85% occur on the left and 2% are bilateral. The anterior
form or retro-costo-xiphoid hernia or MORGAGNI hernia is much less frequent and
represents 5% of cases.

This is a retrospective study of 15 cases of congenital diaphragmatic hernia
collected between January 2009 and December 2018 at the pediatric surgery
department of CHU Hassan Il in Fez.

Eight left posterolateral hernias, six retro-costo-xiphoid hernias and one right
hernia were found.

The ages of our patients ranged from 4 days to 6 years with an average age of
13 months.

There were 10 boys and 5 girls with a boy-to-girl sex ratio of 2.

The clinical picture of our series was dominated by respiratory signs which
represent 100% and digestive signs which represent 33.3%.

The chest x-ray was performed in all of our patients and was largely indicative
of the diagnosis. Thoraco-abdominal CT was performed in 7 of our patients and

allowed to specify the type of hernia as well as the herniated organs.
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Reduction of the herniated viscera and closure of the diaphragmatic breach were
performed by laparotomy in 12 of our patients and laparoscopy in 3 of our patients, 2
of whom were converted to laparotomy.

The post-operative consequences were simple.

The short-term outcome was favorable in 13 of our patients and was marked by
a recurrence after 6 months of surgical treatment in 1 patient and benefited from the
placement of a synthetic plate.

Only one patient died 3 months after surgery from pneumonia.

The long-term course was marked by recurrent pulmonary infections in 2
patients, one of these patients also presented with shortness of breath with failure to
thrive, the other patient presented with tricuspid insufficiency with Grade | mitral

leakage.
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