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DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Docteur Abdelmalek FARAJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI

ADMINISTRATION :

Doyen : Professeur Najia HAJJAJ

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et Estudiantines
Professeur Mohammed JIDDANE

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Ali BEN OMAR

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Yahia CHERRAH

Secrétaire Général : Monsieur El Hassan AHELLAT

PROFESSEURS :
Décembre 1967

1. Pr. TOUNSI Abdelkader

Février, Septembre, Décembre 1973
2. Pr. ARCHANE My Idriss*

3. Pr. BENOMAR Mohammed

4. Pr. CHAOUI Abdellatif

5. Pr. CHKILI Taieb

Janvier et Décembre 1976
6. Pr. HASSAR Mohamed

Février 1977

7. Pr. AGOUMI Abdelaziz

8. Pr. BENKIRANE ép. AGOUMI Najia
9. Pr. EL BIED ép. IMANI Farida

Février Mars et Novembre 1978
10. Pr. ARHARBI Mohamed

11. Pr. SLAOUI Abdelmalek
Mars 1979

12. Pr. LAMDOUAR ép. BOUAZZAOUI Naima

Mars, Avril et Septembre 1980
13. Pr. EL KHAMLICHI Abdeslam
14. Pr. MESBAHI Redouane

Pathologie Chirurgicale

Pathologie Médicale
Cardiologie

Gynécologie Obstétrique
Neuropsychiatrie

Pharmacologie Clinique

Parasitologie
Hématologie
Radiologie

Cardiologie
Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Neurochirurgie
Cardiologie



Mai et Octobre 1981

15.
16.
17.
18.
19.
20.
21.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. BENOMAR Said*

. BOUZOUBAA Abdelmajid
. EL MANOUAR Mohamed
. HAMMANI Ahmed*

. MAAZOUZI Ahmed Wajih
. SBIHI Ahmed

. TAOBANE Hamid*

Mai et Novembre 1982

22,
23.
24,
25.
26.
27.
28.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ABROUQ Ali*

. BENOMAR M’hammed

. BENSOUDA Mohamed

. BENOSMAN Abdellatif

. CHBICHEB Abdelkrim

. JIDAL Bouchaib*

. LAHBABI ép. AMRANI Naima

Novembre 1983

29.
30.
31.
32.
33.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. ALAOUI TAHIRI Kébir*
.BALAFREJ Amina

. BELLAKHDAR Fouad

. HAJJAJ ép. HASSOUNI Najia
. SRAIRI Jamal-Eddine

Décembre 1984

34.
35.
36.
37.
38.
39.

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. BOUCETTA Mohamed*

. EL OUEDDARI Brahim El Khalil
. MAAOUNI Abdelaziz

. MAAZOUZI Ahmed Wajdi

. NAJI M’Barek *

. SETTAF Abdellatif

Novembre et Décembre 1985

40.
41.
42.
43.
44,
45,

Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. BENJELLOUN Halima

. BENSAID Younes

. EL ALAQOUI Faris Moulay El Mostafa
. IHRAI Hssain *

. IRAQI Ghali

. KZADRI Mohamed

Janvier, Février et Décembre 1987

46.
47.
48.
49.
50.
51.
52.
53.
54.
55.
56.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AJANA Ali

AMMAR Fanid

CHAHED OUAZZANI ép. TAOBANE Houria
EL FASSY FIHRI Mohamed Taoufiq
EL HAITEM Naima

EL MANSOURI Abdellah*

EL YAACOUBI Moradh

ESSAID EL FEYDI Abdellah
LACHKAR Hassan

OHAYON Victor*

YAHYAOUI Mohamed

Anatomie Pathologique
Cardiologie
Traumatologie-Orthopédie
Cardiologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Thoracique

Oto-Rhino-Laryngologie
Chirurgie-Cardio-Vasculaire
Anatomie

Chirurgie Thoracique
Biophysique

Chirurgie Maxillo-faciale
Physiologie

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie
Neurochirurgie
Rhumatologie
Cardiologie

Neurochirurgie
Radiothérapie

Meédecine Interne
Anesthésie -Réanimation
Immuno-Hématologie
Chirurgie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-Faciale
Pneumo-phtisiologie
Oto-Rhino-laryngologie

Radiologie

Pathologie Chirurgicale
Gastro-Entérologie
Pneumo-phtisiologie
Cardiologie
Chimie-Toxicologie Expertise
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Médecine Interne
Neurologie



Décembre 1988

57. Pr. BENHMAMOUCH Mohamed Najib

58. Pr. DAFIRI Rachida

59. Pr. FAIK Mohamed

60. Pr. FIKRI BEN BRAHIM Noureddine
61. Pr. HERMAS Mohamed

62. Pr. TOULOUNE Farida*

Décembre 1989 Janvier et Novembre 1990

63. Pr. ABIR ép. KHALIL Saadia

64. Pr. ACHOUR Ahmed*

65. Pr. ADNAOUI Mohamed

66. Pr. AOUNI Mohamed

67. Pr. AZENDOUR BENACEUR*

68. Pr. BENAMEUR Mohamed*

69. Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali
70. Pr. CHAD Bouziane

71. Pr. CHKOFF Rachid

72. Pr. FARCHADO Fouzia ép.BENABDELLAH

73. Pr. HACHIM Mohammed*

74. Pr. HACHIMI Mohamed

75. Pr. KHARBACH Aicha

76. Pr. MANSOURI Fatima

77. Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
78. Pr. SEDRATI Omar*

79. Pr. TAZI Saoud Anas

80. Pr. TERHZAZ Abdellah*

Février Avril Juillet et Décembre 1991
81. Pr. AL HAMANY Zaitounia

82. Pr. ATMANI Mohamed*

83. Pr. AZZOUZI Abderrahim

84. Pr. BAYAHIA ép. HASSAM Rabéa
85. Pr. BELKOUCHI Abdelkader

86. Pr. BENABDELLAH Chahrazad

87. Pr. BENCHEKROUN BELABBES Abdelatif

88. Pr. BENSOUDA Yahia

89. Pr. BERRAHO Amina

90. Pr. BEZZAD Rachid

91. Pr. CHABRAOUI Layachi
92. Pr. CHANA EIl Houssaine*
93. Pr. CHERRAH Yahia

94. Pr. CHOKAIRI Omar

95. Pr. FAJRI Ahmed*

96. Pr. JANATI Idrissi Mohamed*
97. Pr. KHATTAB Mohamed
98. Pr. NEJMI Maati

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie
Urologie

Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiene

Traumatologie Orthopédie
Médecine Interne

Cardiologie
Chirurgicale

Médecine Interne
Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Radiologie

Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Pédiatrique
Meédecine-Interne
Urologie

Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie
Dermatologie
Anesthésie Réanimation
Ophtalmologie

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie
Ophtalmologie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie
Anesthésie-Réanimation

99. Pr. OUAALINE Mohammed* Médecine Préventive, Santé Publique et Hygiéne
100. Pr. SOULAYMANI ép.BENCHEIKH Rachida Pharmacologie
101. Pr. TAOUFIK Jamal Chimie thérapeutique



Décembre 1992

102.
103.
104.
105.
106.
107.
108.
109.
110.
111.
112.
113.
114.
115.
116.
117.
118.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

Pr

AHALLAT Mohamed
BENOUDA Amina
BENSOUDA Adil
BOUJIDA Mohamed Najib
CHAHED OUAZZANI Laaziza
CHAKIR Noureddine
CHRAIBI Chafiq

DAOUDI Rajae

DEHAYNI Mohamed*

EL HADDOURY Mohamed
EL OUAHABI Abdessamad
FELLAT Rokaya

GHAFIR Driss*

. JIDDANE Mohamed
Pr.
. TAGHY Ahmed
Pr.

OUAZZANI TAIBI Med Charaf Eddine

ZOUHDI Mimoun

Mars 1994

119.
120.
121.
122.
123.
124.
125.
126.
127.
128.
129.
130.
131.
132.
133.
134.
135.
136.
137.
138.
139.
140.
141.
142.
143.
144.
145.
146.
147.
148.
149.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AGNAOQOU Lahcen

AL BAROUDI Saad

ARJI Moha*
BENCHERIFA Fatiha
BENJAAFAR Noureddine
BENJELLOUN Samir
BENRAIS Nozha
BOUNASSE Mohammed*
CAOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI ép. AHALLAT Sabah
EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
EL IDRISSI LAMGHARI Abdennaceur
EL KIRAT Abdelmajid*
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad
HADRI Larbi*

HDA Ali*

HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
MOUDENE Ahmed*
MOSSEDDAQ Rachid*
OULBACHA Said
RHRAB Brahim
SENOUCI ép. BELKHADIR Karima
SLAOUI Anas

Chirurgie Générale
Microbiologie
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Radiologie

Gynécologie Obstetrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Anesthésie Réanimation
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne
Anatomie

Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie

Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Ophtalmologie
Radiothérapie

Chirurgie Générale
Biophysique

Pédiatrie

Biophysique
Endocrinologie et Maladies Métabolique
Gynécologie Obstétrique
Immunologie

Traumato Orthopeédie
Radiologie

Médecine Interne
Chirurgie Cardio- Vasculaire
Chirurgie Générale
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Meédecine Interne
Meédecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Neurologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Cardio-vasculaire



Mars 1994

150.
151.
152.
153.
154.
155.
156.
157.
158.
159.
160.
161.
162.
163.

Pr
Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

Pr.
Pr.

. ABBAR Mohamed*

. ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima
BARHMI Rida Slimane
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI llham
CHERKAOUI Lalla Ouafae
EL ABBADI Najia
HANINE Ahmed*

. JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

164.
165.
166.
167.
168.
169.
170.
171.
172.
173.
174.
175.
176.
177.
178.
179.
180.
182.
183.
184.
185.
186.
187.
188.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir
BELLAHNECH Zakaria
BEDDOUCHE Amograne*
BENAZZOUZ Mustapha
CHAARI Jilali*

DIMOU M'barek*

EL MESNAOUI Abbes
ESSAKALI HOUSSYNI Leila
FERHATI Driss

HASSOUNI Fadil

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed
IBRAHIMY Wafaa
BENOMAR ALI

BOUGTAB Abdesslam

ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima
KABBAJ Najat

LAZRAK Khalid (M)
OUTIFA Mohamed*

Décembre 1996

189.
190.
191.
192.
193.
194.
195.
196.
197.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

. AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid

BELMAHI Amin

BOULANOUAR Abdelkrim

EL ALAMI EL FARICHA EL Hassan
EL MELLOUKI Quafae*

GAMRA Lamiae

GAOUZI Ahmed

. MAHFOUDI M’barek*

DRISSI KAMILI Mohammed Nordine*

Urologie

Chirurgie - Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie -Obstétrique
Traumatologie -Orthopédie
Radiologie
Ophtalmologie
Neurochirurgie
Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Urologie

Urologie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Gynécologie Obstétrique

Meédecine Préventive, Santé Publique et Hygiéne

Cardiologie

Urologie

Ophtalmologie

Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie

Radiologie

Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie

Chirurgie réparatrice et plastique
Ophtalmologie

Chirurgie Générale

Parasitologie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Radiologie



198. Pr. MOHAMMADINE EL Hamid
199. Pr. MOHAMMADI Mohamed
200. Pr. MOULINE Soumaya

201. Pr. OUADGHIRI Mohamed

202. Pr. OUZEDDOUN Naima

203. Pr. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

204. Pr. ALAMI Mohamed Hassan
205. Pr. BEN AMAR Abdesselem
206. Pr. BEN SLIMANE Lounis
207. Pr. BIROUK Nazha

208. Pr. BOULAICH Mohamed
209. Pr. CHAOUIR Souad*

210. Pr. DERRAZ Said

211. Pr. ERREIMI Naima

212. Pr. FELLAT Nadia

213. Pr. GUEDDARI Fatima Zohra
214. Pr. HAIMEUR Charki*

215. Pr. KADDOURI Noureddine
216. Pr. KANOUNI NAWAL

217. Pr. KOUTANI Abdellatif
218. Pr. LAHLOU Mohamed Khalid
219. Pr. MAHRAOUI CHAFIQ
220. Pr. NAZZI M’barek*

221. Pr. OUAHABI Hamid*

222. Pr. SAFI Lahcen*

223. Pr. TAOUFIQ Jallal

224. Pr. YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

225. Pr. BENKIRANE Majid*
226. Pr. KHATOURI Ali*
227. Pr. LABRAIMI Ahmed*

Novembre 1998

228. Pr. AFIFI RAJAA

229. Pr. AIT BENASSER MOULAY Ali*
230. Pr. ALOUANE Mohammed*
231. Pr. LACHKAR Azouz

232. Pr. LAHLOU Abdou

233. Pr. MAFTAH Mohamed*

234. Pr. MAHASSINI Najat

235. Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae
236. Pr. MANSOURI Abdelaziz*
237. Pr. NASSIH Mohamed*

238. Pr. RIMANI Mouna

239. Pr. ROUIMI Abdelhadi

Janvier 2000
240. Pr. ABID Ahmed*
241. Pr. AIT OUMAR Hassan

Chirurgie Générale
Médecine Interne
Pneumo-phtisiologie
Traumatologie — Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie — Obstétrique
Chirurgie Générale
Urologie

Neurologie

O.RL.

Radiologie
Neurochirurgie
Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie — Pédiatrique
Physiologie

Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Cardiologie

Neurologie

Anesthésie Réanimation
Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Hématologie
Cardiologie
Anatomie Pathologique

Gastro - Entérologie
Pneumo-phtisiologie

Oto- Rhino- Laryngologie
Urologie

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique
Pédiatrie

Neurochirurgie
Stomatologie Et Chirurgie Maxillo Faciale
Anatomie Pathologique
Neurologie

Pneumo-phtisiologie
Pédiatrie



242.
243.
244,
245,
246.
247.
248.
249.
250.
251.
252.
253.
254,
255.
256.
257.
258.

Pr

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

. BENCHERIF My Zahid
BENJELLOUN DAKHAMA Badr.Sououd

BOURKADI Jamal-Eddine
CHAOQUI Zineb

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

ECHARRAB EIl Mahjoub
EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
EL OTMANYAzzedine
GHANNAM Rachid
HAMMANI Lahcen
ISMAILI Mohamed Hatim
ISMAILI Hassane*
KRAMI Hayat Ennoufouss
MAHMOUDI Abdelkrim*
TACHINANTE Rajae
TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

259.
260.
261.
262.
263.
264.
265.
266.
267.
268.
269.
270.
271.
272.
273.
274.
275.
276.
277.
278.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUIL Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said
BENCHEKROUN Nabiha
BOUSSELMANE Nabile*
BOUTALEB Najib*

CHERTI Mohammed
ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
EL HASSANI Amine

EL IDGHIRI Hassan

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*
MANSOURI Aziz

OUZZANI CHAHDI Bahia
RZIN Abdelkader*

SEFIANI Abdelaziz
ZEGGWAGH Amine Ali

PROFESSEURS AGREGES :

Décembre 2001

279.
280.
281.
282.
283.
284.
285.
286.
287.
288.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

AOUAD Aicha

BALKHI Hicham*
BELMEKKI Mohammed
BENABDELJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami

Ophtalmologie
Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Ophtalmologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Cardiologie

Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Chirurgie Générale
Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Neurologie

Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Pédiatrie
Oto-Rhino-Laryngologie
Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Anesthésie-Réanimation
Radiothérapie
Ophtalmologie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale

Géneétique
Réanimation Médicale

Anesthésie-Réanimation
Cardiologie
Anesthésie-Réanimation
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie



289.
290.
291.
292.
293.
294,
295.
296.
297.
298.
299.
300.
301.
302.
303.
304.
305.
306.
307.
308.
309.
310.
311.
312.
313.
314.
315.
316.
317.
318.
319.
320.
321.
322.
323.
324.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia
Pr.

Pr

BENYOUSSEF Khalil
BERRADA Rachid
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUHOUCH Rachida
BOUMDIN EIl Hassane*
CHAT Latifa
CHELLAOUI Mounia
DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HAJOUI Ghziel Samira
EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL MOUSSAIF Hamid
EL OUNANI Mohamed
EL QUESSAR Abdeljlil
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
GOURINDA Hassan
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf

NABIL Samira

NOUINI Yassine
OUALIM Zouhir*
SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAZI MOUKHA Karim

Décembre 2002

325.
326.
327.
328.
329.
330.
331
332.
333.
334.
335.
336.
337.
338.

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
.BENZZOUBEIR Nadia*
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed*

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELGHITI Laila
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENBOUAZZA Karima
BENZEKRI Laila

BERADY Samy*
BERNOQUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakarya
CHOHO Abdelkrim *

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie

Anatomie

Cardiologie

Radiologie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
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Liste des abréviations

: Adénopathie

: Bronchopneumopathie

: Compte rendu opératoire

: Diametre transverse abdominal

: Détresse Réspiratoire

: Oxygénation extra-corporelle

: Ex-utéro intrapartum therapy

: Féminin

: Groupe d’étude en coeliochirurgie infantile
: Hernie Diaphragmatique congénitale
: Hopital d’enfants de Rabat

: Hypertension artérielle pulmonaire

: Imagerie par résonance magnétique
: Liquide Amniotique

: Lavement Baryté

: Périmetre céphalique

: Masculin



NOi : Monoxyde d’azote

OHF : Oscillation a haute fréquence
oT : Occlusion trachéale

PEC : Prise en charge

RCX : Rétro-costo-xyphoidienne

RGO : Reflux gastro-cesophagien

RPM : Rupture prématurée des membranes
Rx : Radiographie

SA : Semaines d’aménorrhée

SNC : Systeme nerveux central

TDM : Tomodensitométrie

TOGD : Transit oeso-gastro-cesophagien
VCI : Veine Cave inférieure

VD : Ventricule droit

VG : Ventricule gauche

VO : Veine Ombilicale

VSH : Veines sus-hépatiques
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Hernie diaphragmatique et éventration congénitales

La hernie diaphragmatique congénitale est un défaut de fermeture du
diaphragme associé au développement consécutif d’'une partie des visceres

abdominaux dans le thorax [1].

L’éventration du diaphragme est définie comme étant une surélévation

anormale ou une déviation d’une partie ou de tout le diaphragme.

La hernie congénitale du diaphragme peut avoir 2 localisations selon
I’orifice herniaire ; I’hernie retro-costo-xiphoidienne ou de Morgagni et I’hernie

postéro-latérale ou de Bochdalek qui est la forme la plus fréquente (80%)

Ce sont des malformations relativement fréquentes (1 sur 3000 a 5000
naissances selon les séries) [2]. Elles peuvent étre associées a d’autres
malformations et/ou des anomalies chromosomiques dans 40% des cas

(trisomie 18 ou 13, syndrome de Fryns, Denys-Drash, et Pallister-Killian) [3].

Les errances diagnostiques sont fréquentes du fait de I'absence de
symptomatologie typique. Les manifestations respiratoires et abdominales
restent cependant au premier plan. Le diagnostic repose essentiellement sur la

radiographie pulmonaire standard de face [4].

Le diagnostic prénatal de I'HDC est de plus en plus souvent établi par
I’échographie de dépistage lors de I'examen du 5° mois lorsque la HDC se

présente dans sa forme typique gauche.

L'occlusion trachéale a I'aide d’un ballonnet a été proposée récemment

pour traiter I’"hernie diaphragmatique en anténatal.



Hernie diaphragmatique et éventration congénitales

Le traitement chirurgical reste le traitement de choix. Cependant il ne
peut étre entrepris qu’apres une phase de stabilisation hémodynamique et

ventilatoire préopératoire [5].

La physiopathologie de cette malformation est complexe, et malgré les
progrés de la réanimation, la mortalité néonatale reste élevée proche de 30-
40%. Environ 10% des enfants décederont au décours de la période néonatale
ou dans les premieres années de vie, de complications respiratoires ou

digestives [6].

Dans notre étude nous rapportons 7 cas d’hernies diaphragmatiques
congénitales et 3 cas d’éventrations diaphragmatiques colligés dans le service

de chirurgie A de I'Hopital d’Enfants de Rabat entre février 1991 et avril 2007.
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Hernie diaphragmatique et éventration congénitales

I. ANATOMIE :
A. Constitution:

Le diaphragme est un ensemble de muscles digastriques dont les tendons
intermédiaires sont réunis sur un centre tendineux unique que I'on appelle le
centre phrénique. Il est globalement composé par deux coupoles droite et
gauche dont la projection est située sous le squelette thoracique. La partie
musculaire, périphérique, que I'on appelle partie charnue, prend ses insertions
sur le squelette de la cage thoracique en avant et latéralement, sur le squelette
lombaire en arriere. On distingue donc a cet ensemble une partie lombale, une

partie costale et une partie sternale.
1. Le centre phrénique:

C’est une lame tendineuse allongée transversalement ayant la forme d'un
trefle possédant 3 folioles : antérieure (la plus grande), gauche (la plus petite)
et droite.

A I'union des folioles droite et antérieure se trouve I'orifice de la veine
cave inférieure.

Parmi les fibres tendineuses du centre et qui sont de multiples directions,
il est possible d'individualiser 2 types de "bandelettes" :

<> La bandelette semi-circulaire supérieure : s'étend de la foliole
antérieure a la foliole droite passant en arriere de l'orifice de la veine
cave inférieure.

< La bandelette semi-circulaire inférieure : s'étend de la foliole droite a
la foliole gauche passant en avant de l'orifice de la veine cave

inférieure.
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2. La partie charnue :

Les faisceaux musculaires de cette partie s'éparpillent en éventail a partir
du centre phrénique vers le pourtour de l'orifice inférieur du thorax.

On distingue 3 portions suivant les insertions :

a. Portion lombale:

Les piliers du diaphragme sont insérés sur la face antérieure de la colonne
lombaire de L1 a L3. lls délimitent en avant de T12, un arc tendineux solide et
inextensible (ligament cintré) que traversent I'aorte abdominale et le conduit
thoracique. Latéralement ils sont séparés du ligament arqué médial (arcade du
psoas) par un discret hiatus qui livre passage aux nerfs splanchniques et a la
veine lombaire ascendante. En haut et en avant, les fibres charnues des piliers
musculaires prennent rapidement du volume pour venir délimiter, au niveau de
T10, le hiatus oesophagien dont le role “sphinctérien” est a souligner dans la
pathologie des reflux gastro-cesophagiens et des hernies hiatales. Dans le

hiatus passent I'cesophage et les nerfs vagues.

b. Portion costale:

Constituée par des fibres charnues qui s’inserent sur la face interne des 6

dernieres cotes et sur 3 arcades intercostales fibreuses qui s'étendent :

<> Du sommet de la 12e c6te a la face antérieure de I'apophyse
transverse de L1 (arcade du carré des lombes)
<> Dusommet de la 10e cote a celuide la 11e

<> Dusommetdelalle aceluidelal2e
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Elle se termine sur les bords latéraux et le bord antérieur du centre

phrénique.

c. Portion sternale :

Formée de 2 Fx placés de chaque coté de la ligne médiane, elle s'étend de
la face postérieure de I'appendice xiphoide et la partie moyenne de la foliole

antérieure.

Les Faisceaux sternaux sont séparés I'un de I'autre et de la portion costale

par des interstices celluleux.
3. Les orifices du diaphragme :

Le diaphragme comporte des d'orifices qui livrent passage a un certain

nombre d'organes, vaisseaux et nerfs.

a. L’orifice de la veine cave inférieure :

Orifice quadrilatere situé a droite dans le centre phrénique, a 'union des

folioles droite et antérieure.

Elle est traversée par la veine cave inférieure et le nerf phrénique droit, en

dehors et en avant de la veine.

b. L’orifice oesophagien :

Situé en avant et au-dessus de l'orifice aortique, a la hauteur de D12.
Il contient : I'cesophage, le nerf vague droit en arriere de I'cesophage et le nerf

vague gauche en avant de |I'cesophage

c. L’orifice aortique :

Situé devant et légerement a gauche des L1 et L2, Il contient : 'aorte et le

canal thoracique en arriere.
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d. Les autres orifices :

Chaque pilier est traversé par le nerf grand splanchnique, la grande veine

azygos a droite et la petite veine azygos a gauche.
En dehors des piliers, se trouve un orifice a travers lequel passent la
chaine sympathique et le nerf petit splanchnique.
B. Vascularisation :
1. Artérielle :

<> I'artére diaphragmatique supérieure, branche collatérale de I'artére

mammaire interne.

<> I'artéere musculo-phrénique (droite et gauche), branche terminale

externe de I'artere mammaire interne.

<> I'artére diaphragmatique inférieure (droite et gauche), branche de

['aorte abdominale
2. Veineuse :

Les veines portent le méme nom que les artéeres et font le méme trajet en

sens inverse :
<> les unes se jettent dans le tronc veineux mammaire interne,
<> les autres dans la veine cave supérieure.
3. Lymphatique :

Les vaisseaux lymphatiques se drainent vers les nceuds lymphatiques

latéro-aortiques et vers les nceuds médiastinaux.
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C. Innervation :

Les nerfs phréniques, droit et gauche, un par coupole diaphragmatique
naissent essentiellement du 4eéme nerf spinal. Ce sont les nerfs moteurs du
diaphragme.

La contusion ou la section de I'un de ces nerfs entrainent la paralysie de la

coupole diaphragmatique correspondante et son éventration.
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II. EMBRYOLOGIE ET DE DEFAUT DE FORMATION DU DIAPHRAGME

La formation du diaphragme s’échelonne entre la 4° semaine et le 3° mois
de I'embryogenése. Chez 'embryon de 4 semaines, les trois cavités (ccelomes)
péritonéal, pleural et péricardique communiquent. Les séreuses se forment
alors avec isolement des trois cavités (fermeture des membranes
pleuropéritonéales) a la 6° semaine. Initialement, les séreuses sont simplement
adossées, puis a partir de la 8° semaine et pendant le 3° mois, I'espace entre
les séreuses est colonisé par du tissu myoblastique, aboutissant a la formation
du diaphragme. Chacune de ces étapes commence par la périphérie du
diaphragme, progresse de facon concentrique et se termine dans la région
postérolatérale, dite foramen de Bochdalek. Parallelement se déroule le
processus de développement de I'anse intestinale primitive, sa réintégration
dans I'abdomen a la 10° semaine, ses rotation et ses accolements. Enfin, les

bourgeons pulmonaires se développent. (Figure 2,3)
Cette chronologie explique :

< Les différents types anatomiques de hernie diaphragmatique :
— Sile trouble de 'embryogenése s’est produit avant la 6° semaine, il
y a absence compléete de séreuse : hernie sans sac;
— Si le trouble de 'embryogenése s’est produit entra la 6° et la 8°
semaine, apres adossement complet des deux séreuses mais avant
la colonisation myoblastique, il s’agit d’'une hernie avec sac (deux

feuillets séreux sans muscle) ;

10
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— Si le trouble du développement s’est produit aprés la 8° semaine,
la colonisation myoblastiqgue du diaphragme est incomplete :
éventration diaphragmatique (deux feuillets séreux et une couche
musculaire hypoplasique) ;

<> Les anomalies de rotation intestinale associées : la persistance d’une
béche diaphragmatique va perturber le processus de réintégration et

I’accolement de I'anse intestinale ; a I'inverse, une réintégration trop

précoce de l'intestin pourrait perturber la fermeture diaphragmatique

et étre a |'origine de certaines hernies diaphragmatiques ;
<> L’hypoplasie pulmonaire associée. Cette hypoplasie caractérisée par
une diminution du nombre de générations bronchiques et d’alvéoles.

La surface d’échanges gazeux est diminuée et la compliance des voies

aériennes est diminuée par la dysplasie bronchique. Le lit vasculaire

pulmonaire est réduit, avec dysplasie des artérioles pulmonaires, a

I’origine d’une hypertension artérielle pulmonaire.

11
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Canal péricardo-
péritonéal

Fermeture des canaux péricardo-péritonéaux. Entre la cinguiéme et la septiéme semaine, une paire de membranes pleuro-
péritonéales, transversales, grandissent a partir de la paroi postérieure du tronc pour rencontrer le bord postérieur du septum trans-
versum, fermant ainsi les canaux péricardo-péritonéaux. Ces membranes constituent les portions postérieures du diaphragme et
isolent complétement les cavités pleurales de la cavité péritonéale.

Aorte—v7 |
Membrane -
plauro-péritonéale
Mésoderme —
cesophagien

Veine cave —
inférieure

. srieur 1
Rebord costal

Pillers droit et

Formation du diaphragme. Le diaphragme définitif est une structure composite qui inclut les ééments du septum trans-
versum, des membranes pleuro-péritonéales, du mésenchyme oesophagien ainsi qu'un bord de mésoderme de la parol du tronc.

Figure 2 : La formation du diaphragme [7]
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Les hernies diaphragmatiques congénitales correspondent a un défaut de
développement précoce du muscle diaphragme au cours de |'organogénese.
Leur localisation sur le diaphragme achevé correspond en fait a l'une des
parties anatomiques insuffisamment développée ou faisant défaut. On décrira

ainsi [8,9] :

- des hernies postéro latérales par défaut des faisceaux costaux
postérieurs et latéraux. On peut y observer depuis la simple absence du
ligament arqué latéral et de ses faisceaux (hernie simple de Bochdalek) jusqu’a
I'aplasie totale d’une coupole diaphragmatique ou tous les faisceaux costaux
font défaut. La localisation a gauche de cette anomalie est dix fois plus

fréquente qu’a droite.

- des hernies rétro-costo-xiphoidiennes qui se produisent par le hiatus du

méme nom et qui sont tres rares.
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Hiatus aesophagien

Une grande partie du diaphragme
peut maniguer de fagon congénitale

Canal pleuro-peritonéal peiemitif
orammen de Bochdalek - localisation
L plus Irdquente des hemies diaphragmatiques)

Intestin wride

Trachte (dévite)

Paymon droit
(comprime]

Pourmon gauche
fatrophique)

Corur

Maphragme

e, 4

Figure 3: Hernie diaphragmatique congénitale [10]
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III.. PHYSIOPATHOLOGIE :

La HDC est associée a une anomalie du développement pulmonaire. Le
nombre de division bronchique est réduit expliquant une diminution du
nombre de bronchioles. Par ailleurs, la surface d’échange alvéolo-artérielle est
diminuée du fait d’'une altération de I'alvéolarisation [11] (figure 4). Comme le
développement vasculaire progresse avec le développement alvéolaire, moins
de branches artérielles pulmonaires sont observées dans la HDC. La restriction
du lit vasculaire pulmonaire est associée a une augmentation et a une
extension de la muscularisation des arteres pulmonaires [12]. Enfin, de
multiples anomalies fonctionnelles de la réactivité des vaisseaux pulmonaires
ont été rapportées. La réponse pulmonaire aux stimuli vasodilatateurs est

réduite.

Ces anomalies vasculaires structurelles (Lit vasculaire restrictif,
remodelage de la paroi vasculaire) et ces anomalies fonctionnelles expliquent
la fréquence de I'’échec de I'adaptation a la vie extra-utérine (fig. 1). Cette
maladaptation a la vie extra-utérine se traduit par une hypertension artérielle

pulmonaire persistante [6]. Celle-ci est associée a :

<> Un shunt droite-gauche par le canal artériel et le foramen ovale,
responsable d’une hypoxémie ;

<> Une réduction du retour veineux pulmonaire, avec pour
conséquence une baisse des pressions de remplissage du ventricule

gauche et du débit aortique ; et
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<> Une défaillance cardiaque droite, surtout si le canal artériel devenu
restrictif limite la voie de décharge du VD. La défaillance cardiaque
droite altere le remplissage diastolique du VG, facteur

supplémentaire d’altération du débit du VG [13].

L’adaptation a la naissance requiert aussi que le liquide pulmonaire soit
réabsorbé. Il existe des arguments pour penser que la réabsorption du liquide

pulmonaire est altérée au cours de la HDC.

Ainsi, le défaut d’adaptation a la vie extra-utérine au cours des HDC

concerne a la fois I'adaptation circulatoire et pulmonaire.

Il convient d’ajouter, qu’a c6té des anomalies vasculaires pulmonaires, le
coeur des enfants porteurs de HDC présente aussi des particularités organiques
et fonctionnelles. Des études échocardiographiques anténatales ont montré
une diminution du rapport ventricule gauche/ventricule droit et une

diminution de la masse ventriculaire gauche [14].

Il est probablement secondaire a une augmentation des pressions de
I'oreillette gauche pendant la vie foetale et a une diminution du retour veineux
pulmonaire par réduction du débit pulmonaire. Ces 2 facteurs s’associent pour
réduire le débit ventriculaire gauche nécessaire a la croissance ventriculaire

[11].
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Hernie diaphragmatique congénitale

< ; Réactivité

Diminution volume pulmonaire vasculaire
- Moins de bronches anormale
- Moins d’alvéoles %
- Moins de vaisseaux +++ Remodeiage
£ ¥ vasculaire

<30%1
du volum
attendu

Figure 4: La hernie diaphragmatique congénitale est associée a une réduction plus ou moins
importante du volume pulmonaire (hypoplasie pulmonaire), et a des anomalies
structurales (épaississement de la media) et fonctionnelles (diminution de
la sensibilité aux stimulis vasoconstricteurs) des vaisseaux pulmonaires.

Ces anomalies sont a I'origine des difficultés d’adaptation a la vie extra-utérine [6].
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Materiel

_ et méthodes de |
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Durant la période allant de février 1991 a avril 2007, le service de chirurgie
A de L'HER a recu 21 cas d’hernies diaphragmatiques congénitales et
d’éventrations dont seulement 7 dossiers d’"HDC et 3 dossiers d’éventrations

étaient exploitables, 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 |’évolution.

Pour faciliter linterprétation des résultats, les observations des 10

patients ont été mises sur des tableaux.
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FICHE PATIENT 1

Nom et prénom

Age 2 ans et 7 mois
Sexe Féminin
Age de début de la symptomatologie 18 mois

Antécédents Suivi pour cesophagite Glll sur hernie hiatale
pour laquelle elle a été opérée a I'age de 2
ans et 6 mois.

clinique Signes respiratoires Dyspnée

Signes digestifs . Vomissements post prandiaux
.RGO
. Hématémeése de faible abondance
Autres -

Examen clinique Normal

Examens RX pulmonaire Clarté retro cardiaque

complémentaires Scopie

Echo abdominale
TOGD - LB Intestin gréle et colon intrathoraciques

TDM thoracique

Autres

Malformation ou anomalies chromosomiques

associées

Traitement

Laparotomie médiane sus ombilicale.
L’exploration trouve une enorme
éventration diaphragmatique avec présence
de Vlintestin gréle et du colon en
intrathoracique.

Réduction de I’éventration.

Dissection des 2 piliers diaphragmatiques le
gauche puis le droit, ce dernier est tres
gréle.

Suture et plicature du diaphragme.
Fermeture de la paroi plan par plan sur drain
thoracique.

Suites opératoires Simples
Durée de I’hospitalisation 13 jours
Evolution Bonne
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FICHE PATIENT 2
Nom et prénom G.B.

Age 6 mois
Sexe Masculin
Age de début de la symptomatologie 4 mois
clinique Signes Dyspnée sans cyanose

respiratoires

Signes digestifs Vomissements post prandiaux

Autres
Examen clinique Protrusion thoracique
Examens RX pulmonaire Clarté retro-cardiaque
complémentaires Scopie

Echo abdominale

TOGD - LB Hernie hiatale par glissement avec ascension colique

postérieure
TDM thoracique -
Autres -

Malformation ou anomalies
chromosomiques associées

Traitement

Laparotomie médiane sus ombilicale.

Ouverture du péritoine.

Préparation du ligament rond.

L'exploration trouve un hiatus oesophagien assez
large avec un gros sac herniaire contenant une partie
de l'estomac, avec cesophagite et adhérences péri
cesophagiennes et ADP.

Libération laborieuse de I'cesophage sur 5 cm.

Les piliers diaphragmatiques sont hypoplasiques
surtout a gauche.

Fermeture de I’hiatus.

Fixation de I'cesophage au diaphragme par des points
phréno-cesophagiens.

Confection d’une valve anti-reflux type Nissen.

Lacage du ligament rond.

Toilette minutieuse.

Vérification des coupoles diaphragmatiques qui sont
normales, pas d’anomalies associées.

Fermeture de la paroi plan par plan.

Suites opératoires simples
Durée de I'hospitalisation 12 jours
Evolution favorable
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FICHE PATIENT 3
Nom et prénom K.l
Age 2 ans et demi
Sexe Féminin
Age de début de la symptomatologie 1 an et 9 mois
clinique Signes respiratoires Dyspnée et tirage sous sternal et intercostal

Sans cyanhose

Signes digestifs

Autres

Examen clinique

. Réles Sibilants et crépitants diffus

Examens RX pulmonaire
complémentaires

. Foyer alvéolaire basal gauche
. Saillie de I'arc inferieur gauche

Scopie RGO

Echo abdominale normale

TOGD - LB Colon intra-thoracique

TDM thoracique Hernie diaphragmatique antérieure avec
colon transverse intra-thoracique

Autres

Malformation ou anomalies
chromosomiques associées

Traitement

Laparotomie médiane sus ombilicale.
Dissection musculo aponévrotique.
L’exploration trouve une hernie RCX avec
deux orifices séparés par un pont
diaphragmatique, le colon transverse passe
a travers |'orifice gauche.

Réintégration du colon en intra abdominal
qui est normal.

Résection du pont diaphragmatique entre
les deux orifices sans résection du sac
herniaire.

Réparation de la breche par des points
séparés.

Hémostase soigneuse.

Fermeture de la paroi plan par plan.

Suites opératoires simples
Durée de I’hospitalisation 10 jours
Evolution Favorable
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FICHE PATIENT 4
Nom et prénom M.R.
Age 6 ans
Sexe Masculin

Age de début de la symptomatologie

7 mois

clinique Signes respiratoires

épisodes de BPP a répétition (toux, fievre,
expectorations)

Signes digestifs

Autres

Examen clinique

Diminution des Vibrations vocales et des
Murmures vésiculaires de I’hémithorax droit

Examens
complémentaires

RX pulmonaire

Surélévation de la coupole diaphragmatique
droite

Scopie

Mobilité diminuée de la partie antérieure de
la coupole droite

Echo abdominale

Surélévation hépatique droite

TOGD - LB

TDM thoracique

Autres
Malformation ou anomalies | ---
chromosomiques associées

Traitement

Thoracotomie postéro-latérale droite
passant par le 6eme espace Intercostal droit.
A l'ouverture on trouve une éventration
antérieure avec hernie du foie qui est
adhérent au sac herniaire, par ailleurs on
note un pont musculaire entre deux zones
diaphragmatiques hypoplasiques droite et
gauche.

Ouverture du sac et libération du foie.
Fermeture sur les berges musculaires par
des points séparés avec double plicature des
feuillets du sac allant jusqu'au coté droit
réservant la partie droite immédiatement
entre la VCI et siege des VSH.

Fermeture de la paroi sur drain thoracique.

Suites opératoires Simples
Durée de I’hospitalisation 18]
Evolution Favorable
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FICHE PATIENT 5

Nom et prénom

B.A.

Age 4 ans et demi
Sexe M
Age de début de la symptomatologie | 16 mois

clinique Signes

respiratoires

BPP a répétition et toux seche nocturne

Signes digestifs

Autres

Examen clinique

Normal

Examens RX pulmonaire

Clartés digestive retro-xiphoidiennes

complémentaires | Scopie

Echo abdominale

TOGD - LB

Transit s'effectue normalement, Cardia et poche a air
gastrique sous diaphragmatique.

Estomac et cadre duodénal sans anomalies.

Par ailleurs, on note des clartés digestives médiastinales
ce qui a motivé une opacification digestive par voie
basse :

—Présence d'une hernie diaphragmatique antérieure
gauche.

TDM thoracique

Autres
Malformation ou anomalies | ---
chromosomiques associées

Traitement

Incision médiane sous-xyphoido sus ombilicale.

Lors de la dissection de la paroi, on note:

. Une insertion anormale du ligament rond dans la
région péricardique.

. Une bréche diaphragmatique antérolatérale gauche
de 5 cm de longueur par ou sont herniés estomac et
anses.

Le ligament rond est disséqué et réséqué entre deux
pinces.

L'estomac et les anses sont réintégrés dans I'abdomen.
Les bords de la bréche sont suturés sur I'aponévrose.
Vérification de l'intégrité des autres parties du
diaphragme.

Fermeture plan par plan de la paroi abdominale.

Suites opératoires Simples
Durée de I’hospitalisation 20j
Evolution favorable
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FICHE PATIENT 6
Nom et prénom M.B.
Age 2 ans 5 mois
Sexe M
Age de début de la | 2 ans 3 mois
symptomatologie
clinique Signes respiratoires | BPP a répétition

Signes digestifs

Constipation chronique

Autres

Fievre non chiffrée

Examen clinique

ADP latéro-cervicale gauche d'lcm, et sous maxillaire bilatérale
mobile par rapport aux 2 plans superficiels et profond et indolore

Examens RX
complémentaires | pulmonaire

Opacité du Lobe inferieur droit au niveau de l'angle cardio phrénique
droit

Scopie

Echographie
abdominale

Opacité de I'angle cardio-phrénique droit hypoéchogene hétérogene
faisant penser a un dysembryome.

TOGD - LB

TDM
thoracique

Eventration diaphragmatique bilatérale antérieur a droite avec
ascension intra-thoracique du foie responsable de |'opacité de l'angle
cardio-phrénique postérieur a gauche, avec ascension de la poche a
air gastrique et de la rate.

Elle s'associe a un syndrome bronchique prédominant aux deux bases
pulmonaires.

Autres

Malformation ou anomalies
chromosomiques associées

Absence de I'cesophage abdominal

Traitement

Incision médiane sus ombilicale

Petit foie avec des lobulations feotales, en partie intrathoracique et
luxé a gauche.

Découverte d'une énorme hernie diaphragmatique deux en
rétroxyphoidien et latéral droit et une en postéro-latéral gauche.

On commence par celle de Bochdalek aprés avoir libéré le feuillet
postérieur gauche qui attenait a la surrénale gauche.

Phrénorraphie du coté latéral droit.

Enfin, Phrénorraphie médiane en prenant 4 points sur le cartilage
chondro-costo-xiphoidien.

On découvre I'absence de I'cesophage abdominal, ce qui conduit a la
réalisation d'un systéeme antireflux.

Deux points de suture sur les 2 piliers diaphragmatiques.

Cravate de I'cesophage abdominal par le ligament rond.

Confection d’'une hémi-valve postérieure.

Hémostase soigneuse et fermeture de la paroi.

Suites opératoires

Encombrement fébrile + pneumothorax ayant résorbé sous
kinésithérapie et traitement médical.

Durée de I'hospitalisation

46 jours

Evolution

Favorable
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FICHE PATIENT 7
Nom et prénom S.0.

Age 5 mois
Sexe F
Age de début de la symptomatologie | 2 mois
clinique Signes respiratoires Toux isolée puis dyspnée

Signes digestifs ---

Autres -
Examen clinique Normal
Examens RX pulmonaire Opacité a contour externe hémisphérique occupant la quasi-

complémentaires

totalit¢ du champ pulmonaire droit, évoquant un
pneumothorax.

En surimpression sur cette opacité se détache une seconde
opacité plus dense pouvant correspondre a une condensation
parenchymateuse atéléctasique ou a une masse d'autre
origine.

Scopie

Echo abdominale

TOGD - LB

TDM thoracique

Hernie diaphragmatique postérolatérale avec foie et intestin
gréle intrathoraciques.

Autres ---
Malformation ou anomalies | ---
chromosomiques associées

Traitement

Incision médiane sus ombilicale.

Exploration de la cavité abdominale.

Pas de sac herniaire, pas de mésentére commun.

Réduction de la hernie et dissection des berges
diaphragmatiques puis fermeture du defect.

Fermeture de la paroi plan par plan.

Suites opératoires

A J3 du post-op: Encombrement d'ou lindication de
kinésithérapie.

RX de controle aprés un mois qui a objectivé la persistance de
I'opacité de I'hémichamp pulmonaire droit.

—Récidive de la hernie diaphragmatique d’ou l'indication de
la reprise de I'acte chirurgical.

CRO:

Thoracotomie droite

L'exploration retrouve des adhérences intimes interphréno-
pulmonaires et découverte d'une séquestration pulmonaire
avec retour veineux transdiaphragmatique (vers la VCI) qu'on
respecte.

Fermeture de |'orifice herniaire.

Fermeture plan par plan sur drain aspiratif.

Durée de I’hospitalisation

32 jours

Evolution

Favorable
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FICHE PATIENT 8
Nom et prénom O.M.
Age lan
Sexe Masculin
Age de début de la symptomatologie 10 mois
clinique Signes respiratoires | Toux

Signes digestifs

Vomissements précoces postprandiaux et
diarrhée liquidienne.

Autres

Fievre a 39°C

Examen clinique

Rales crépitants

Examens RX pulmonaire

complémentaires

Opacité basale droite a bord supérieur
concave.

Surélévation de la coupole diaphragmatique
droite et surcharge hilaire.

Scopie Paralysie diaphragmatique

Echo abdominale Foie ascensionné d’aspect homogene
TOGD - LB ---

TDM thoracique

Autres

Malformation ou anomalie chromosomique
associée

Traitement

Thoracotomie postéro-latérale droite.
Dissection sous cutanée.

Dissection de l'interstice grand dorsal grand
dentelé.

Ouverture du 7éme espace intercostal droit.
L'exploration trouve une surélévation de la
capsule avec hypoplasie.

Suture et plicature du diaphragme par des
points séparés.

Fermeture de Ila paroi sur un drain
thoracique.

Suites opératoires Simples

Durée de I’hospitalisation 15 jours

Evolution Favorable
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FICHE PATIENT 9
Noms et prénoms M.M.
Age 10 mois
Sexe Masculin

Age de début de la symptomatologie

3 mois

clinique Signes respiratoires

BPP a répétition

Signes digestifs

Autres

Examen clinique

Macrocranie avec un périmetre cranien a 47 cm

Thorax Globuleux

A l'auscultation : Bruits hydro-aériques hémithorax droit avec
rales ronflants bilatéraux

Clartés digestives intra-thoraciques retrosternales
Hernie retro-costo-xiphoidienne

Discréte splénomégalie homogene.
Reins fusionnés en fer a cheval, échogenes sans dilatations des
cavités excrétrices.

Examens RX pulmonaire
complémentaires
Scopie
Echo
abdominale
TOGD - LB

TDM thoracique

-Hernie RCX faite d’anses digestives et du dome hépatique qui
refoulent le coeur et les gros vaisseaux en arriere.

-Asymétrie du volume des deux hémichamps pulmonaires avec
hypoplasie pulmonaire gauche.

échocoeur coeur refoulé a droite
Malformation ou anomalie | Syndrome polymalformatif: front bombé, hypertélorisme,
chromosomique associée macrocranie, rein en fer a cheval, HDC

Traitement

Laparotomie médiane sus ombilicale allant de I'appendice
xyphoide a 2cm au dessous de I'ombilic ;

L’exploration trouve une hernie RCX bilatérale dont le contenu
a gauche est représenté par l'intestin gréle et le colon
transverse, et a droite par le lobe gauche du foie.

Aprés réintégration des anses en intra-péritonéal, on trouve
une hypoplasie pulmonaire gauche.

Fermeture de ce defect diaphragmatique.

On passe au coté droit, le foie gauche présente des adhérences
avec le sac herniaire.

Libération de proche en proche de ces adhérences puis
réintégration du lobe gauche du foie en intra péritonéal.
Fermeture du defect par des points séparés tout en prenant le
sac herniaire dans les points ;

pas de mésentere commun.

Fermeture de la paroi plan par plan.

Suites opératoires Encombrement trachéobronchique mis sous traitement
médical et kinésithérapie.

Durée de I’hospitalisation 11 jours

Evolution favorable
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FICHE PATIENT 10
Nom et prénom A.O.
Age 15 mois
Sexe Masculin

Age de début de la symptomatologie

7 mois

clinique Signes respiratoires

PNP a répétition

Signes digestifs

Constipation

Autres

Fievre non chiffrée
Bruits du cosur déplacés a droite

Examen clinique

Fasciés trisomique
Rales ronflants et bruits hydroaériques
intrathoraciques a I'auscultation.

Examens RX pulmonaire Clartés digestives retrosternales
complémentaires Scopie

Echo abdominale

TOGD - LB ---

TDM thoracique

Hernie RCX a contenu digestif :
probablement colique et hépatique

Foyers d’atélectasies pulmonaires au niveau
du segment dorsal lobaire supérieur droit et

lobaire inférieur homolatéral.

Autres Echo cceur: coeur déplacé a droite sans
anomalies associées.
Malformation ou anomalies | Trisomie 21
chromosomiques associées

Traitement

Laparotomie médiane sus ombilicale.
L’exploration trouve du colon transverse et
une partie du foie gauche herniés a travers
une breche diaphragmatique rétrosternale.
Réduction du contenu herniaire.

Fermeture de la bréeche par des points
séparés. Tout en gardant le feuillet herniaire
collé au péricarde.

L'exploration abdominale ne trouve pas
d’anomalies de rotation intestinale.
Fermeture de la paroi plan par plan.

Suites opératoires

Encombrement bronchique et suintement
de la plaie mis sous traitement médical.

Durée de I'hospitalisation

22 jours

Evolution

Bonne
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Figure 5: Patient 1: Eventration diaphragmatique avec ascension du colon.

Figure 6: Patient 2: Lavement baryté montrant une hernie de Morgagni
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Figure 7: Patient 3 : Radiographie thoracique de face

HORMTAL ENFANTS MATERNITE RABAT

Figure 9: Patient 3 : Lavement baryté Figure 8: Patient 3: TDM thoracique montrant
montrant un colon intrathoracique. une hernie diaphragmatique antérieur
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Figure 10: Patient 4: radiographie thoracique
de face montrant une surélévation

Figure 11: Patient 4 : radiographie thoracique de profil
montrant une surélévation de la coupole diaphragmatique droite.
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Figure 12: Patient 6 : Radiographie thoracique de face
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Reésultats
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1.Age:

L’age de nos patients a varié entre 5 mois et 6 ans, avec un age moyen de

26 mois
Aucun de nos patients n’a été recu avant la 6° heure de vie

La moitié de nos patients était des nourrissons, et la moitié était des

enfants.
2.Sexe :
Notre série a comporté 7 garcons (70%) et 3 filles (30%)

Le sexe ratio fille/garcon =0, 43
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3. Age de début de la symptomatologie :
L’age moyen de début des symptdémes était de 11,5 mois.

La majorité de nos patients ont présenté le premier symptéme de leur
maladie avant I’age de deux ans (80%) avec une tranche d’age entre 2 mois et

27 mois. (Figure 13)

20% ont commencé a manifester leur symptomatologie aprés 2 ans.

m<lan

M lan<x<2ans

22ans

Figure 13 : L'age d'apparition des symptomes
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4. Symptomatologie révélatrice :

La symptomatologie était dominée par les signes respiratoires présents

chez tous les patients. (Figure 14)

nombre des
patients

m BPP

W Dyspnée

toux

M tirage IC

Figure 14 : Les signes respiratoires observés chez nos malades

Des signes digestifs ont été retrouvés chez 50% des patients et étaient

faits de :

<> Vomissements : chez 3 patients
<> Constipation : chez 1 patient

<> RGO : chez 1 patient

<> Hématémese : chez 1 patient

<> Diarrhée : chez 1 patient.
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5. L’examen clinique :
L’examen physique était normal chez 30% de nos patients.

Dans le reste des cas, il retrouvait surtout un thorax globuleux a
). . : L . . < .
I'inspection et des bruits hydro-aériques intrathoraciques a l'auscultation

(Tableaul).

Tableau 1: Les signes physiques a I'examen

Signes physiques Nombre de cas
Thorax Globuleux 2
Bruits hydro-aériques intrathoraciques 2
Syndrome d’épanchement 1
ADP latéro-cervicale 1
Rales ronflants 1
Rales sibilants 1
Rales crépitants 1

6. Les Examens Complémentaires :

La radiographie thoracique a été pratiquée chez tous les patients de notre

série, elle a permis de poser le diagnostic dans 50% des cas (Figure 15).

D’autres examens complémentaires ont été réalisés chez nos patients
(Tableau 2): scopie, échographie, Opacifications digestives, TDM et une

échocoeur (qui a été réalisée dans le cadre d’un bilan malformatif)

Dans 30% des cas le diagnostic était confirmé par des opacifications.
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La TDM demandée chez 6 patients a permis de poser le diagnostic dans

20% des cas.
Tableau 2: Les examens complémentaires réalisés
Examens complémentaires Nombre de patients
Radiographie thoracique 10
TDM thoracique 6
Echographie abdominale 5
Opacifications 4
Scopie 3
Echo-coeur 1

™ Radiographie thoracique

M Opacifications

TDM

Figure 15 : Examens complémentaires posant le diagnostic
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La présence de clartés digestives intrathoraciques représente le signe

sémiologique le plus évocateur de ’HDC, il était présent chez 4 patients.

L’éventration s’est présentée sur la radiographie thoracique sous forme

d’élévation de la coupole diaphragmatique chez 2 patients.
7. Les organes herniés :

Dans les cas présentant des HDC; le foie, le colon et I'estomac
représentent la majorité des organes herniés, soit 78% du total des organes

herniés.

Sur les 3 cas présentant des éventrations, 2 patients présentaient un foie
ascensionné, le 3eme cas présentait une ascension de l'intestin gréle et du

colon.

Le total des organes herniés retrouvés sont présentés sur le tableau 3 :

Tableau 3: listes des organes herniés

Organe HDC Eventration
Foie 4 (28%) 2 (50%)
Colon 4 (28%) 1 (25%)

Estomac 3 (22%)

Intestin Gréle 3 (22%) 1 (25%)
Rate 1 (8%)
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8. Les Malformations associées :

La HDC est souvent associée a des malformations ou a des anomalies

génétiques ou chromosomiques.

Notre série n’échappe pas a cette regle, 1 cas de trisomie 21 a été
retrouvé, il a bénéficié d’une échocoeur qui a trouvé un coeur complétement

déplacé a droite sans autres anomalies notables.

1 un patient présentait un syndrome polymalformatif clinique : front
bombé, macrocranie, hypertélorisme avec un rein en fer a cheval. Une
échocoeur a également été pratiqué chez lui et a trouvé un cceur refoulé a

droite.

Une absence de l'cesophage abdominale a été retrouvée lors de la
réduction de I’hernie diaphragmatique chez le patient 6, ce qui a conduit a la

réalisation d’un systeme anti-reflux.
9. Traitement chirurgical :

Dans notre série, tout les patient on été opérés par voie classique,
essentiellement par laparotomie médiane sus ombilicale dans les hernies de

Morgagni (Tableau 4).

Tel était le cas aussi pour le patient qui présentait une hernie de
Bochdalek isolée, et du patient qui présentait une hernie de Morgagni associée

a une hernie de Bochdalek.

2 cas d’éventrations ont recu un traitement par Thoracotomie

postérolatérale droite, et le 3° cas était opéré par laparotomie médiane.
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Tableau 4 : les voies d’abord

. . . . Nombre de
Le type d’hernie La méthode chirurgicale cas

Hernie de Morgagni Laparotomie médiane sus ombilical 6
Hernie de Bochdalek Laparotomie médiane sus ombilicale 1
Hernie de Bochdalek + Laparotomie médiane sus ombilicale 1
Hernie de Morgagni
Eventration Thoracotomie postérolatérale droite 2

Laparotomie médiane sus ombilicale 1

10. Les suites opératoires:
Dans la majorité des cas, les suites opératoires étaient simples (60%)

Iy a eu des complications post opératoires dans 40% des cas: 4 cas
d’encombrement bronchiques ont été notés, un cas de pneumothorax et un

cas d’infection de paroi.
Ces patients ont bien évolué sous traitement médical.

Par ailleurs, il y a eu un cas de récidive aprés 1 mois qui a été repris par

thoracotomie.
11. La durée d’hospitalisation

La duré d’hospitalisation a varié de 10j a un mois et demi avec une durée

moyenne de séjour de 20;j.
12. Evolution:

L’évolution a été favorable chez tous nos patients.
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ﬂ Discussion
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I. EPIDEMIOLOGIE:
A. Fréquence globale:

La hernie diaphragmatique congénitale est une malformation

relativement fréquente (1 sur 3000 a 5000 naissances selon les séries) [2]

Au service de chirurgie A de I'HER, on a recueilli sur la période s’étendant

entre février 1991 et avril 2007 un total de 21 patients présentant des HDC.

Notre série de 10 cas représentaient une fréquence globale de 0.27% du

total des malades hospitalisés au service durant cette période.

L’éventration diaphragmatique est une pathologie rare. Selon Kinnunen
[15], la fréquence des nouveaux nés présentant une éventration

diaphragmatique est a 3 pour 10000 naissances.
B. Age:

L’age de nos patients variait entre 5 mois et 6 ans, avec un age moyen de

26 mois
Aucun de nos patients n’a été recu avant la 6° heure de vie.

Dans la littérature, ’hernie de Morgagni peut se manifester a la naissance
par un tableau aigu, plus tard dans I'enfance ou a I’age adulte. L’age moyen du

diagnostic est de 50 ans.

Les hernies de Bochdalek sont découvertes au cours de la grande enfance

ou a I'age adulte dans seulement 5% des cas [16].
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ARCA MJ et al. [17]Ont mené une étude rétrospective sur 18 cas de HDC
dont 11 présentaient une hernie de Morgagni et 7 présentaient une hernie de

Bochdalek.

La moyenne d’age des hernies de Morgagni était de 28 mois. 4 des hernies
de Bochdalek ont été recus entre I'age de 3 et 21jours, et 3 ont été recus a

I’age de 4, 11 et 32 mois.

Mandhan P et al. [18] ont rapporté les cas de 18 patients, I’age moyen
pour les hernies de Bochdalek était de 23 heures alors que pour les autres
types d’hernies I'age moyen était de 39 mois avec des extrémités d’age entre

18 et 60 mois.

Brouard J et al. [19] Ont rapporté les observations de deux enfants, agés
de quatre et six mois, révélant tardivement une hernie diaphragmatique

congénitale.

Coste C et al. [4] Ont rapporté le cas de deux patients, agés de 5 et 14

mois.

Sahnoun L et al. [20] Ont mené une étude a propos de 7 cas d’hernies de
Morgagni, I’age variait entre 7 mois et 11 ans avec une moyenne d’age de 28

mois.

Cherian A et al. [21] Ont rapporté le cas d'une éventration

diaphragmatique a I’age de 6 mois.
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Vanamo K et al. [22] Ont mené une étude rétrospective sur I'éventration
congénitale du diaphragme avec un recul de 45 ans, la période d’étude a été
divisée sur 3 périodes de 15 ans, la premiere entre 1948 et 1962 contenait 14
cas avec un age moyen de 2 mois, la deuxiéme entre 1963 et 1977 contenait
26 cas avec un age moyen de 17h et la troisieme entre 1978 et 1992 contenait

15 cas avec un age moyen de 2h.
C. Sexe:
Sur notre série le sexe ratio fille/garcon est de 0, 43.

Pour I’hernie diaphragmatique congénitale la littérature rapporte un sexe

ration de 3 filles pour 2 garcons = 1,5.

L’étude de Mandhan P et al. [18] a trouvé, sur période de 4 ans, 14 filles

pour 4 garcons soit un sexe ration de 3,5.

L’étude menée par Sahnoun L et al. [20] a trouvé sur une période de 19

ans 3 filles pour 4 garcons, avec un sexe ratio de 1,33.
Brouard J et al [19] dans leur étude ont trouvé 2 cas de gargons.

L'équipe de K Vanamo et al [22] ont mené une étude sur 45 ans,
rapportant 55 cas d’éventrations diaphragmatiques dont 33 (60%) étaient des

garcons et 22 (40%) étaient des filles.
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II. DIAGNOSTIC
A. Diagnostic positif
1. Clinique :

Le diagnostic prénatal peut ne pas étre fait soit qu’il s’agisse d’'une forme
tardive soit que le suivi échographique ait été insuffisant. Dans ces cas la hernie
diaphragmatique va se révéler par une détresse respiratoire néonatale. Les
formes graves parleront plus tot avec un tableau de mort apparente du
nouveau-né imposant une réanimation néonatale immédiate. Dans les formes
plus favorables on peut observer I'apparition d’une détresse respiratoire du

nouveau-né dans les heures (parfois les jours) qui suivent la naissance [23].

F.Vedel-Werts et al. [24] Ont reporté le cas d’'une hernie diaphragmatique
droite révélée secondairement par une septicémie néonatale a Streptocoque B
chez un prématuré. Il s’agissait d’une enfant hypotrophe née prématurément a
30 semaines d’aménorrhée, qui a présenté a 2 jours de vie une septicémie a
Streptocoque B associée a une pneumopathie ; malgré une amélioration
clinique initiale, I’évolution respiratoire a été marquée par la survenue d’une
hernie diaphragmatique droite a 7 jours de vie. Mais ce diagnostic difficile ne
sera confirmé qu’a 43 jours de vie par une échographie du diaphragme. Apres

traitement chirurgical, I’évolution postopératoire a été bonne.

La persistance d’'une détresse respiratoire apres une septicémie néonatale
a Streptocoque B, associée a une opacité radiologique pulmonaire basale
droite, doit faire évoquer le diagnostic de hernie diaphragmatique a révélation

retardée.
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30 cas similaires ont été rapportés dans la littérature [25,26] Bien que la
physiopathologie de cette association demeure obscure, il semblerait, pour
certains auteurs, qu’elle ne soit pas fortuite et qu’elle constitue une entité

réelle [27,28].

a. Signes fonctionnels :

» Hernie de Bochdalek :

Les formes a révélation néonatale sont mal tolérés [29] du fait de
I’hypoplasie pulmonaire associée (due a la pression prolongée in utero des
visceres abdominaux herniés dans le thorax) a I'origine d’'une hypoxémie et
d’une acidose ; ’'HTAP qui en résulte crée un shunt gauche-droit qui majore et
entretient le processus. Le tableau est en général bruyant avec une DR aigue

qui nécessite une intervention chirurgicale en urgence [16].

Dans 5% des cas, L’hernie de Bochdalek peut étre révélée au cours de la
grande enfance ou a I'age adulte [30]. Dans ce cas elles peuvent étre bien
supportées et découvertes au hasard lors d’un cliché thoracique. Lorsqu’elles
sont symptomatiques, elles peuvent entrainer des douleurs postprandiales
souvent positionnelles, des vomissements, une dysphagie, voire un véritable
syndrome occlusif, haut ou bas. Elles peuvent se révéler dans 46% des cas [31]
sous la forme sévere de complications des visceres herniés (ulcere gastrique,
perforation gastrique, volvulus gastrique, fistule colopleurale, hémorragie du

viscére hernié) [32-36].
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Sur une étude menée par P.Mandhan et al. portant sur 18 cas d’"HDC, dont
13 étaient des hernies de Bochdalek, la symptomatologie était d’apparition
précoce (entre 1h30 et 3j de vie) et dominée par I'apparition de détresse

respiratoire et de cyanose. [18]

Notre série comporte un cas d’hernie de Bochdalek isolée, exprimée
cliniquement par des signes respiratoires seuls, a type de toux et dyspnée. Et
un autre cas d’hernie de Bochdalek associée a une hernie de Morgagni, dans ce
cas le tableau clinique était fait de symptomatologie respiratoire (BPP a

répétition) et digestive (constipation chronique).
» Hernie de Morgagni :

Elle peut se manifester a la naissance par un tableau aigu [37,38], plus

tard dans I’enfance [33] ou a I’age adulte [39,40].

Elle est le plus souvent asymptomatique, découvertes au hasard d’une

radiographie du thorax.

Dans 20 a 30 % des cas sont observés un inconfort épigastrique, des
douleurs, des nausées, une constipation ou, plus rarement, des troubles
respiratoires (dyspnée, sensation d’oppression thoracique, DR aigue) [41-43].
La variété des symptomes dépend de la taille de I'orifice diaphragmatique, du
volume et du contenu du sac herniaire. Le caractere peu spécifique des
symptomes peut entrainer un retard diagnostique. Les complications
(étranglement du colon hernié ou de I'estomac hernié par striction) sont

exceptionnelles, notamment chez I'enfant [44].
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Cing de nos malades présentaient une hernie de Morgagni isolée chez qui
la symptomatologie était dominée par des signes respiratoires dans 100% des
cas (BPP a répétition, Dyspnée, DR, rales sibilants) associés a des signes

digestifs dans 40% des cas (constipation, vomissement).

L. Sahnoun et al [20] ont publié une rétrospective sur 7 cas d’hernie de
Morgagni, les signes révélateurs de la hernie ont été exclusivement
respiratoires : broncho-pneumopathies a répétition dans 5 cas et une détresse
respiratoire dans 2 cas. Les signes digestifs, présents dans 1 cas ont consisté en

des vomissements répétitifs avec retentissement staturo-pondéral.
» Eventration Congénitale du diaphragme :

L’éventration diaphragmatique est rarement de révélation néonatale,

dans ce cas le tableau est celui d’'une détresse respiratoire aigue grave.

Elle reste souvent asymptomatique, découverte fortuitement lors d’un

cliché thoracique.

Dans les formes symptomatiques, les signes respiratoires prédominent le
tableau clinique (broncho-pneumopathies a répétitions, bronchites, toux,
fievre), alors que les manifestations digestives et cardiaques restent quand

méme rares [45].
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Dans notre expérience, les 3 cas d’éventrations ont été révélés par des
signes respiratoires (toux, dyspnée, BPP a répétition), dont 2 associaient des

signes digestifs (vomissement, RGO, hématémese, diarrhée)

Une étude faite en 1973 par F. Paris et al [46] sur 9 cas d’éventrations
diaphragmatiques congénitales a montré la présence de signes respiratoires
chez 6 patients (BPP, Dyspnée, Cyanose, Pneumonie..) un patient présentait
des signes digestifs seuls (anorexie, vomissements, constipation) et 2 patients

présentaient un thorax déformé.

Une autre étude faite par Weller MH en 1976 a rapporté 3 cas
d’éventrations diaphragmatiques bilatérales qui se sont toutes manifestées a la
naissance par une détresse respiratoire et cyanose. Aucun des 3 patients n’a
survécu méme apres un traitement chirurgical instauré en urgence vu

I’hypoplasie pulmonaire majeure [47].

b. Signes Physiques :

L’'examen clinigue permet de reconnaitre I'aspect creusé de |I'abdomen,
I'augmentation du diametre thoracique antéropostérieur I’abolition des
murmures vésiculaires du coté atteint, la déviation médiastin ale et le

déplacement des bruits de cceur [48].
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Dans notre série, les signes physiques retrouvés sont représentés sur le

tableau 5:

Tableau 5 : les signes physiques retrouvés dans notre série

Signes physiques Nombre de cas
Absents 3
Thorax Globuleux 2
Bruits hydroaériques 2
Rales ronflants 2
Rales sibilants 1
Rales crépitants 1
Syndrome d’épanchement 1

2. Paraclinique :

Dans la littérature, le diagnostic repose essentiellement sur I'examen
attentif de la radiographie thoracique de face, dont la normalité antérieure ne
doit en aucun cas exclure le diagnostic, comme a été le cas dans I'’étude menée

par C. Coste et al [4].

a. Hernie de Bochdalek [49] :

Le cliché thoracoabdominal de face reste nécessaire et suffisant.

L'incidence de profil n"apporte généralement aucun argument contributif
supplémentaire. Il est impératif de bien identifier les cotés droit et gauche du

cliché.
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» . Dans la HDC gauche (figure 16) :

Au niveau du thorax, la masse médiastinale, repérée par son opacité et
son pédicule vasculaire, est déviée a droite, venant toucher la paroi ; la position
des sondes endotrachéale et digestive permet de mieux préciser la localisation
intrathoracique de la trachée, de I'cesophage et de I’'estomac hernié et souvent
volvulé. A ce stade, les anses digestives herniées, peu ou pas pneumatisées,
sont difficiles a repérer. Avec les organes pleins ascensionnés (rate et,
éventuellement, lobe gauche du foie), elles constituent la masse opaque qui
occupe en grande partie 'hémithorax gauche. Plus tard, ou s’il n’y a pas eu
d’aspiration digestive efficace, I'air, envahissant le tube digestif, produit des
images aériques polycycliqgues caractéristiques dont la plus volumineuse,

médiane, juxtamédiastinale, correspond a |I'estomac.

La survenue précoce d’'un pneumothorax, uni- ou bilatéral, est de tres
mauvais pronostic car elle signe la présence d’'une hypoplasie pulmonaire

majeure.

L'abdomen est réduit de volume et dépourvu des repéeres aériques
digestifs habituels. L'opacité hépatique reste le plus souvent en place ou peut,

occasionnellement, étre légerement basculée, par ascension du lobe gauche.
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» La HDC droite (figure 17) :

Elle se manifeste par une opacité de I'ensemble de I'"hémithorax droit,
envahi par la masse hépatique ; le médiastin est entierement refoulé vers la
gauche. En général, il n’y a pas d’anses intestinales herniées et I’estomac reste

en tout ou en partie intra-abdominal.

La malrotation des anses digestives est fréquente ; elle se traduit par des

images aériques au niveau de |I’"hypocondre droit, sous le foie ascensionné.

La mise en place d’un cathéter veineux ombilical a des fins de réanimation
permet d’objectiver la désaxation des vaisseaux ombilicoportaux et sus-

hépatiques.

L'examen du squelette doit étre systématique, a la recherche

d’éventuelles anomalies, en particulier au niveau du rachis.

Dans cette forme classique, habituelle, il ny a pas d’indication pour
d’autres explorations radiologiques.

L’échographie n’a que peu d’intérét pour le diagnostic de la HDC.

En revanche, I'échocardiographie est indispensable, a la recherche de
malformations cardiovasculaires qui auraient échappé a I'’échographie fcetale.
Elle permet également une approche fonctionnelle indirecte de la circulation

pulmonaire.
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Figure 16: Hernie de la coupole diaphragmatique
gauche. Aspect radiologique a la naissance : médiastin
refoulé vers la droite (coeur, trachée et ocesophage
repérés par les sondes endotrachéale et digestive). Le
reste du thorax est envahi par des images aériques
correspondant a I'estomac dans lequel s’enroulent la
sonde digestive et une grande partie du gréle et du
cOlon. Le poumon sain n’est visible qu’au niveau du cul-
de-sac costodiaphragmatique droit [49].

Figure 17: Hernie de la coupole diaphragmatique
droite. Aspect radiologique a la naissance : médiastin
refoulé vers la gauche (cceur, trachée et cesophage
repérés par les sondes endotrachéale et digestive).
L'hémithorax droit est occupé par le foie (masse
opaque se projetant au niveau du sommet) et les
images aériques de l'intestin (gréle et c6lon). L'estomac
est en place, sous-diaphragmatique. Le poumon sain
n‘est visible qu’au niveau du cul-de-sac
costodiaphragmatique gauche [49].
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b. Hernie de Morgagni [49] :

Radiologiquement (figure 18), elles ressemblent aux éventrations
partielles antéro-internes : il s’agit d’'une masse arrondie comblant le sinus
cardiophrénique droit, refoulant plus ou moins la masse cardiaque en haut et a

gauche, selon I'importance de la hernie.

Le contenu de la hernie détermine I'aspect radiologique : présence de
clartés gazeuses si le colon (plus rarement le gréle) y est engagé ; opacité de

tonalité hydrique quand il s’agit du foie.

Classiquement, si I'épiploon participe a la hernie, il attire les structures
digestives et entraine une convergence des clartés intestinales vers le centre de

la hernie [50].

De profil, le raccordement de la masse herniée avec la coupole
diaphragmatique forme un angle aigu, ce qui permet de la distinguer d’une

éventration.

L’échographie contribue a préciser le contenu de la hernie et ses rapports

avec le coeur.

Les opacifications digestives (Figure 19) sont utiles pour préciser la

position des différents composants du tube digestif.

L'IRM, examen non invasif, peut étre proposée pour préciser la

topographie des lésions et le contenu de la hernie (Figure 20).
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Figure 18 Hernie rétro-costo-xiphoidienne. Clichés thoraciques de face (A) et de profil (B)

montrant un volumineux médiastin et la position intrathoracique des clartés digestives [49].

Figure 19 : Transit digestif de face (C) et de profil (D) confirmant la hernie antérieure de la

région antropylorique de I'estomac, du cadre duodénal et du c6lon rempli d’air [49].
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Figure 20 : Imagerie par résonance magnétique ancienne (0,5 tesla) montrant en coupes
sagittales d’avant en arriere (E, F, G) I'interposition de I’estomac et des anses digestives

entre la paroi thoracique et le coeur, légerement refoulé vers la gauche [49].

c. Les éventrations diaphragmatiques [49] :

> Eventrations totales :

Sur la radiographie standard (figure 21) de face, il existe une surélévation
de la coupole avec, éventuellement, déviation médiastinale controlatérale et
ascension des organes abdominaux sous-jacents. De profil, dans I’éventration,
le raccordement avec la paroi antérieure se fait a angle aigu, mais souvent en
gardant une petite portion normale au niveau de l'insertion antérieure du

diaphragme.

En radioscopie, la mobilité de la coupole est réduite mais il n’y a pas de

mouvement paradoxal, comme dans la paralysie phrénique.
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L’échographie permet de déterminer le contenu de la hernie (en
particulier le foie lorsque I'éventration siege a droite), mais ne permet pas

d’obtenir 'image directe du diaphragme.
L'IRM parait plus performante.
Les opacifications digestives n’ont pratiquement plus d’intérét.
> Eventrations partielles :

Sur le cliché thoracique (figure 22) de face, elles se présentent sous forme
d’une opacité dense qui occupe le sinus cardiophrénique droit, en continuité
avec la silhouette cardiaque et la coupole droite. De profil, c’est une masse
arrondie, antérieure, prolongeant la coupole diaphragmatique en formant un

angle de raccordement obtus.

L’échographie confirme que cette masse est constituée par le parenchyme

hépatique.

Le pneumopéritoine diagnostique (figure 23) montre la continuité de la
coupole diaphragmatique et I'absence de migration de l'air injecté dans le

thorax.
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Figure 21: Eventration diaphragmatique gauche, forme totale. Nouveau-né
présentant a la naissance une détresse respiratoire. Le cliché
thoracique révele I'ascension de |’hémicoupole diaphragmatique
gauche qui entraine I'estomac, volvulé, et les anses intestinales. Le

médiastin est refoulé vers la droite [49].
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Figure 22 : Eventration partielle. Prématuré pesant 1960g a la naissance. Discrete cyanose
aux cris. Clichés thoraciques a J1 de vie. A : incidence frontale, surélévation de la
partie interne de la coupole diaphragmatique droite, soulevant le médiastin. B :
De profil, 'ascension diaphragmatique ne touche que la partie antérieure de la
coupole, occupée par une partie du foie, réalisant la classique image en « brioche
a téte » [49].

Figure 23 : Eventration partielle, pneumopéritoine. Masse pleine, arrondie, occupant le cul-
de-sac cardiophrénique droit, présente dés la naissance. L'air injecté dans la
cavité péritonéale reste exclusivement sous-diaphragmatique et entoure la masse

hépatique ascensionnée. Sur les clichés de face (A) et de profil (B) [49].
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B. Diagnostic anténatal :
1. Echographie anténatale :

Le diagnostic prénatal de I’'HDC est de plus en plus souvent établi par
I’échographie de dépistage lors de I'examen du 5° mois lorsque la HDC se
présente dans sa forme typique gauche (le diagnostic n’est toutefois fait que
dans 60 % des cas [51]).

Le diagnostic repose sur des signes indirects : la déviation du cceur a
droite, la position anormale de I'estomac avec une malposition des reperes

topographiques de la partie sus-ombilicale de I'abdomen [52].

L’estomac situé sur le méme plan de coupe thoracique que le coeur est
I’aspect le plus classique (Figure 24). Les images liquidiennes intrathoraciques
peuvent correspondre a la présence de I'estomac mais également a celle
d’anses digestives parfois animées de mouvements de péristaltisme surtout

apres 26-28 SA [5].

L’association de la déviation du cceur a droite, de la position anormale de

I’estomac et d’'un hydramnios correspond a la classique triade de Chinn [5].

Le signe le plus sensible pour le diagnostic prénatal est I'anomalie de
position du coeur [53]. L'interruption de la coupole est quant a elle difficile a
mettre en évidence. D’autre part, les organes pleins tels que le foie et la rate
sont plus difficiles a repérer que les visceres creux. Une aide peut étre apportée
par la modification des trajets des veines sus-hépatiques et du ductus venosus

repérés par doppler couleur [54].
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Le diagnostic des autres types de HDC est plus subtil. Dans le cas des HDC
droites, les signes essentiels sont la déviation du cceur a gauche et I'absence
d’'image satisfaisante de la coupole diaphragmatique droite en coupe

longitudinale.

La mise en évidence de la HDC dépend de |'ascension des anses

intestinales, et de ce fait le diagnostic peut n’étre fait que tardivement.

L’échographie met aussi en évidence les anomalies morphologiques
associées dont la fréquence varie selon les auteurs entre 16 % et 56 % [55,56].
Environ 40 % des HDC font partie d’'un syndrome polymalformatif [57], mais les
chiffres de la littérature varient avec la population étudiée ; le pourcentage de
HDC isolées est plus faible dans le groupe des foetus morts in utero que dans le

groupe des enfants nés vivants.

Parmi les anomalies associées, les anomalies cardiaques sont les plus
fréquentes (18 %) [57]. Ces malformations sont a distinguer de I’"hypoplasie du

coeur gauche associée a la HDC.

Siebert et al. [58] ont rapporté une diminution du poids du ventricule
gauche chez des nouveau-nés décédés de HDC. Cette observation a été

confirmée par des études échographiques [59].
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Cette hypoplasie du cceur gauche est a différencier d’une hypotrophie du
cceur gauche «malformative » [40]. Plusieurs hypothéses permettent

d’expliquer cette hypoplasie cardiaque:
<> la compression du coeur par les visceres herniés ;

<> une diminution du flux sanguin a travers les cavités cardiaques soit
par augmentation de la pression dans |'oreillette gauche réduisant le
« shunt » physiologique interatrial droite-gauche, soit par diminution

du retour veineux pulmonaire due a I’"hypoplasie pulmonaire.

D’autres anomalies peuvent également étre associées, comme des
malformations rénales, du tube neural et des vertebres [61]. De plus, des

malrotations intestinales sont également fréquemment associées.

3.Tri
Har-Bass¢q
Pulss. 87 &

Figure 24 : Coupe échographique transversale du thorax, au niveau de la coupe cardiaque
dite des « 4 cavités ». Hernie diaphragmatique gauche avec estomac en position

intrathoracique. Le coeur est refoulé vers la droite. 1. Coeur ; 2. Estomac [5].
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2. IRM foetale :

L'IRM foetale permet une estimation du volume pulmonaire. Elle
détermine le rapport volume observé/volume attendu pour I'dge gestationnel

dont la valeur a été corrélée au devenir postnatal.

Cependant, d’apres la littérature, les données sont obtenues tardivement,

au cours du 3e trimestre de la grossesse [62,63]

Des criteres plus précoces ont été validés récemment afin d’envisager un
traitement in utero. Le rapport de la surface du poumon controlatéral (mesuré
sur une coupe thoracique visualisant les 4 cavités cardiaques) au périmetre
céphalique (Lung-to-Head-ratio) ou LHR mesuré entre 22 et 28 SA est corrélé a
la survie.

Pour les HDC gauches, il existe aussi une relation entre I’ascension du lobe
gauche du foie et la survie. Une étude récente a montré que la valeur
prédictive était meilleure lorsque les 2 parametres étaient combinés. Ainsi,
dans un groupe de 86 foetus avec HDC gauche et ascension du foie, la survie
était de 0 % pour un LHR inférieur a 0,7, 15 % pour un LHR a 0,8-0,9, 65 % pour
un LHR a 1-1,5 et 83 % pour un LHR supérieur a 1,5[64].

En résumé, 90 % des patients avec un LHR inférieur a 1,0 et le foie
ascensionné décédaient des conséquences de I’hyperplasie pulmonaire sévere.
Pour les HDC droites, beaucoup plus rares et de plus mauvais pronostic, les
critéres sont moins bien établis, mais une ascension massive du foie et un petit

volume pulmonaire estime” par le LHR sont aussi des critéres de gravité. [1]
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3. Caryotype :

Le pourcentage d’anomalies chromosomiques associées a la HDC est
d’environ 15% [65]. L'incidence est trois fois plus élevée lorsque la HDC est

associée a une autre malformation.

Les plus fréquentes sont les trisomies 18 et 13. L'existence d’une

tétrasomie 12p a parfois été rattachée au diagnostic de HDC [66].

Un caryotype foetal doit donc étre réalisé en cas de diagnostic prénatal de

HDC.

Les syndromes polymalformatif les plus fréquemment associés a une HDC

sont présentés dans le Tableau 6.

Tableau 6 : les syndromes polymalformatifs retrouvés dans la série de Blancato et al. [5]

Hernie de coupole diaphragmatique et associations malformatives fréquentes

Syndrome de Fryns

Trisomie 18, 13

Tétrasomie 12p

Pentalogie de Cantrell
Syndrome de Poland
Syndrome de Matthew Wood
Associations type VATER

Syndrome de Wiedemann-Beckwith
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C. Diagnostic différentiel :
1. Hernie de Bochdalek :

Le diagnostic des autres images intrathoraciques, liquidiennes ou mixtes,
est habituellement aisé : les épanchements pleuraux sont évidents et
soulignent I'image du diaphragme qui est en position normale ; les images
kystiques uniques (kyste bronchogénique) ou multiples (malformation
adénomatoide du poumon ou séquestration) sont assez caractéristiques et

surtout n’affectent pas la position des visceres abdominaux.

Mais ces diverses malformations peuvent occasionnellement étre

associées a la HDC [67,68].

L’ascension des organes abdominaux dans le thorax n’est pas synonyme
de HC. Celle-ci peut étre observée dans les hypoplasies pulmonaires
unilatérales (figure 25), voire méme dans les éventrations diaphragmatiques

[69].
2. Hernie de Morgagni:

Le diagnostic différentiel ici se fait avec les tumeurs meédiastinale
antérieures, le kyste pleuropéricardique, le pneumothorax incomplet, les
tumeurs ou les atélectasies pulmonaires ou le simple lipome (en cas d’image

opaque et homogene) [16].
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3. Les éventrations :

Le diagnostic d’une éventration diaphragmatique est souvent facile, mais
il peut préter confusion aux autres malformations congénitales du diaphragme
notamment les hernies diaphragmatiques mais aussi les paralysies phréniques

et les processus sous diaphragmatiques [70].

Pour distinguer éventration et paralysie, I'examen en scopie reste le
meilleur examen puisqu'il montre en fin d'inspiration un abaissement (souvent
limité) de la coupole dans les éventrations, et une élévation paradoxale dans

les paralysies.

Pour différencier éventration partielle et processus sous diaphragmatique

refoulant le diaphragme, I'échographie est également d'un grand apport.

Figure 25: Hypoplasie pulmonaire droite.
Hémithorax sombre a droite, avec surélévation
diaphragmatique et attraction du médiastin. |
existait des malformations associées

synostose des premiere et deuxieme coOtes
gauches, hypoplasie du ventricule droit et

communication interventriculaire [49].
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III. LES MALFORMATIONS ASSOCIEES :

Dans notre série, sur les 10 patients étudiés, un patient présentait une
trisomie 21 et un autre présentais un syndrome polymalformatif clinique : front

bombé, hypertélorisme, macrocranie, rein en fer a cheval.

Dans I'étude faite par Sahnoun L et al [20] qui comporte 7 cas, 3 enfants
présentaient une trisomie 21. Un des patients avait une gibbosité sternale avec

pied-bot bilatéral et un autre avait une main botte radiale.

L’étude menée par Vanamo K et al [22] sur les éventrations
diaphragmatique congénitale sur une période de 45 ans, avec un total de 55
patients, a retrouvé 45 anomalies associées chez 23 patients (42%), 6 (11%)
d’entre eux avaient des malformations majeures, dont trois anomalies

chromosomiques et un polymalformé.

Dans a littérature, les différentes malformations associées rencontrés
devant une hernie congénitale du diaphragme sont représentés sur

le tableau 7 :
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Tableau 7: présentation des différentes malformations associées rencontrés

devant une hernie congénitale du diaphragme [73].

Malformations

. Cardiaques (15 a 50%)

. SNC et Cranio-faciales (10%)

. Génito-urinaires (20%)

. Digestives (omphaloceéle, imperforation anale) (15%)

. Pulmonaires (séquestration, hydrothorax)

Anomalies génétiques

20% d’anomalie chromosomique: T18, T13, T21, Turner,
Délétions, Translocations, @ Marqueurs chromosomiques

additionnels

Syndromes

polymalformatifs

. Sd de Fryns : anomalie génétique a transmission autosomique
récessive, létale, comprenant diverses malformations a
expression variable: HDC, Fente labiale ou labio-palatine,
hypoplasie des ongles, cou court, malformations cardio-
vasculaires, génito-urinaires, digestives, squelettiques, SNC et
hydramnios fréquent.

. Syndrome de Beckwith Wiedemann : association a coelosomie
de moyenne et macrosomie

. Syndrome de Cornelia de Lange : Récessif, associant nanisme,

dysmorphie faciale et anomalies des extrémités, retard mental.
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IV. LES TYPES :

Dans notre étude, nous avons recensé 5 cas (50%) de hernie RCX, un cas
(10%) de Bochdalek, 3 (30%) éventrations et un cas (10%) associant une hernie

RCX et de Bochdalek.

Dans la littérature, La lésion diaphragmatique est le plus souvent située a
gauche (85 % des cas), plus rarement a droite (15 % des cas) et est

exceptionnellement bilatérale [71].

Pour Kiesewelter [72], la pathologie diaphragmatique rencontrée dans la

premiere année se répartit de la facon suivante :
<> hernies de Bochdalek gauches : 75 % ; droites : 3 % ;
< hernies de Morgagni: 12,5 % ;
<> hernies hiatales : 9,3 %.

M. J. et Arca et al [17] ont rapporté dans leur étude 18 cas d’HDC dont 11
HRCX et 7 Bochdalek

Une autre étude réalisée par P. Mandhan et al [18] a porté sur une série
de 18 cas de HDC, colligée entre octobre 1998 et avril 2002. Cette série a
comporté 13 cas (72%) d’hernie de Bochdalek, 2 cas d’éventrations
diaphragmatiques (11%), 2 cas de hernies hiatales (11%) et un cas d’hernie RCX
(6%).
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V. TRAITEMENT

A. Prise en Charge prénatale :

1. Conditions requises pour un traitement chirurgical anténatal

La chirurgie in utero n’est envisageable qu’a certaines conditions [1]:

<>

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 ;

I’évolution naturelle de la malformation est prévisible. Si aucun
traitement n’est entrepris, elle est |étale ou elle affecte
sérieusement la qualité de vie du patient ;

I'intervention proposée in utero est techniquement faisable et
permet une correction complete 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 [74].

Les HDC isolées pour lesquelles I’hypoplasie pulmonaire est trés sévere

répondent a ces criteres. 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 [linsuffisance de

développement pulmonaire, alors que les échanges gazeux sont assurés par le

placenta.

Cela impligue de de'terminer des criteres diagnostiques et

pronostiques précis durant la période prénatale.
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2. Historique du traitement anténatal :

Les premieres tentatives de traitement in utero sont apparues dans les
années 1980, avec les expériences de I'équipe de Harrison mettant en jeu la

chirurgie réparatrice in utero [75].

Les techniques chirurgicales de réparation de la HDC a utérus ouvert ont
d’abord été mises au point sur des modeles animaux puis la premiere

intervention de chirurgie in utero a été réalisée chez I’'homme en 1990[76].

Initialement, le traitement prénatal de la HDC a consisté en la réparation
anatomique du diaphragme in utero, selon les mémes procédures qu’en
postnatal. La faisabilité de la technique a été démontrée, en dehors des
situations ou le foie était ascensionné. En effet, la réduction du foie dans
I’abdomen entrainait une plicature de la veine ombilicale, aboutissant a la mort
foetale. Ainsi, les foetus avec foie ascensionné, groupe cible de ce traitement,

ne pouvaient bénéficier de la technique de réparation in utero [77].

Par la suite, I'occlusion trachéale a été I'alternative. Le principe de cette
technique est de maintenir le liquide pulmonaire in situ afin d’augmenter la
pression intra-alvéolaire et de favoriser la croissance pulmonaire. Cest Ia
constatation d’'une formidable expansion du parenchyme pulmonaire dans les
atrésies trachéales qui est a l'origine de cette technique. Les premieres
interventions utilisant ce principe consistaient en une hystérotomie entre 24 et
28 SA et la mise en place d’un clip sur la tachée du foetus. La naissance avait

lieu par césarienne et le clip était retiré par dissection de la trachée avant
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I’extraction compléete de I’enfant, alors qu’il bénéficiait encore de la circulation
placentaire. Cette technique s’appelle en anglais « ex utero intrapartum
treatment ». Elle était a 'origine d’une importante prématurité, de lésions
trachéales et de séquelles respiratoires et neurologiques. Cependant, I'équipe
de Philadelphie qui a réalisé une étude prospective comparant ce traitement a
la prise en charge postnatale standard pour les foetus avec un LHR inférieur a 1
et le foie ascensionné, avait obtenu un taux de survie de 33 % pour les enfants

traités in utero versus 0 % dans le 2e groupe [78].
3. Technique d’occlusion trachéale (OT) :

Actuellement, I'occlusion trachéale a 'aide d’un clip a été abandonnée

pour |"utilisation d’un ballonnet gonflable.

Ce procédé nécessite un abord percutané et non une laparotomie et
I’occlusion est obtenue par la mise en place du ballonnet dans le conduit

trachéal (fig. 1), ce qui est beaucoup moins invasif [1].

La techniqgue comporte moins de risque maternel et foetal et permet de
moduler la durée de I'occlusion au cours du développement. Ce dernier point
est important car le moment et la durée de I'occlusion sont déterminants pour
la qualité du résultat sur les voies respiratoires et les vaisseaux pulmonaires
comme le montrent les données expérimentales obtenues chez le foetus de

brebis.
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a. Données expérimentales :

L'OT permet l'accumulation de liquide pulmonaire entrainant une
croissance de l'ensemble de I'‘arbre pulmonaire, c’est-a-dire des voies
respiratoires et des vaisseaux et surtout une augmentation importante du
parenchyme pulmonaire en termes de poids, de nombre de cellules et de

contenu en ADN [1].

L’effet sur la croissance pulmonaire est maximal pendant les 2 premiers

jours suivant I'occlusion trachéale, mais se poursuit par la suite.

Le parenchyme pulmonaire est alors tres peu fonctionnel, avec une
grande immaturité mais aussi I'accumulation d’un amas protidique dans le
liguide pulmonaire qui rend la ventilation tres difficile par altération de la

compliance pulmonaire [1].

L’OT prolongée chez I'animal diminue le nombre de pneumocytes de type
II, cellules productrices du surfactant, altére la synthese des protéines du
surfactant et le contenu alvéolaire en phospholipides. Plusieurs études chez
I'animal ont permis de montrer que la différenciation et la croissance
pulmonaire dépendaient de la durée de I'OT. La quantité de liquide que le
poumon peut produire est un autre déterminant de la réponse pulmonaire.
L’OT transitoire par insertion du ballonnet durant la phase canaliculaire tardive
et ablation au cours de la transition entre phase sacculaire et phase alvéolaire

permet de restaurer les cellules de type Il [1].
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Le meilleur résultat sur la croissance et la différentiation pulmonaire est
obtenu par une occlusion cyclique (47 h d’occlusion, puis 1 h d’ablation) [79],

ce qui n’est actuellement pas réalisable en pratique clinique.

Ces différentes constatations ont conduit a la pratique d’une obstruction
séquentielle chez les foetus porteurs de HDC, c’est-a-dire au maintien de I'OT
guelques semaines puis au retrait du ballonnet quelques jours avant la

naissance.

Enfin, certains traitements, comme les corticoides ou le surfactant

exogene, pourraient améliorer les résultats fonctionnels de I'OT [80].

b. Procédures et Indications :

La premiere étude évaluant cette technique était une étude randomisée
controlée réalisée aux Etats-Unis [81]. Les criteres d’inclusions étaient les HDC
gauches isolées sans anomalie du caryotype et avec ascension du foie et LHR
inférieur a 1,4 entre 22 et 28 SA. Des corticoides étaient systématiquement
administrés en prénatal et les voies aériennes étaient libérées au moment de la

naissance par une procédure de type EXIT.

Simultanément, un programme du méme type était débuté en Europe,
mais la procédure et les indications étaient en partie différentes. Les foetus
inclus avaient une HDC droite ou gauche isolée avec une ascension du foie dans
le thorax et un LHR inférieur a 1, mesuré entre 26—-28 SA. Le ballonnet était

placé entre 26 et 28 SA et retiré a 34 SA (Figure 26).
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Le délai d’occlusion avait été estimé par extrapolation a partir des
données expérimentales chez le mouton : le retrait du ballon avant la naissance
permettant de restaurer en partie les pneumocytes de type Il et I'évacuation

du liquide pulmonaire, ce qui facilite la réanimation respiratoire a la naissance.

La mise en place du ballon et son retrait étaient effectués sous anesthésie

locorégionale associée a une tocolyse et une antibiothérapie prophylactique.

Le foetus était traité par Fentanyl® et curare pour l'analgésie et

I'immobilisation.

Le retrait du ballon était réalisé par trachéoscopie ou par ponction
permettant |'affaissement du ballon. Il permettait d’éviter le recours a une

procédure de type EXIT et aussi a une hystérotomie non nécessaire.

En revanche, en cas de naissance prématurée avant 34 SA, le ballon était

retiré par endoscopie au cours d’'une procédure de type EXIT [80].

Cette stratégie de prise en charge permettait le retour des meres dans

leur centre d’origine ou était assurée la prise en charge néonatale.
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Figure 26: Technique d’occlusion trachéale a I'aide d’un ballonnet gonflable. L’endoscope
est introduit dans la bouche du foetus, puis poussée dans le pharynx et la trachée.
Lorsque la caréne est repérée, le ballon est placé juste au-dessus et gonflé
(d’aprés Deprest Y, Gratacos E, Nicolaides KH. Ultrasound Obstet Gynecol
2004;24:121-26).
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Schéma 1 : Organigramme de la prise en charge en cas de diagnostic anténatal [82].
L'OT a été dans cette étude présentée comme une alternative
supplémentaire (ombrage gris) a la thérapie post-natale et I'interruption de

la grossesse.

«Bonne» ou «modérée» dépendent du LHR et de la position du foie.

Diagnostic prénatal < 26 SA de I’'HDC

Eliminer d’autres anomalies

/\

Isolée Associée
Position de foie et LHR Nature des anomalies

—

Conseil multidisciplinaire

A4
Sévere Modérée ou Anomalies

LHR<1.0 + foie Bonne graves

ascensionné

A 4 \ 4

>

OT a 26-28SA Expectantes Interruption de
LHR<1.0 + foie la grossesse
v
Transfert in utero et PEC post-natale Consultation
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c. Résultats :

Dans I’étude américaine, l'inclusion a été interrompue apres 24 patients,
en raison du fort taux de survie dans le groupe témoin bénéficiant de soins
standards (77% versus 73 % dans le groupe OT). De plus, tous les enfants traités
in utero naissaient prématurément [80]. Suite a ces résultats, le programme de

traitement prénatal de la HDC a été abandonné aux Etats-Unis [83].

Pour I'étude européenne qui se poursuit toujours actuellement, la série

la plus homogene rapportée concerne 24 HDC gauches isolées [84].

Aucune complication maternelle n’a été observée au cours de la pose ou

du retrait du ballon.

Quinze pourcent des patientes ont présenté une rupture prématurée

des membranes avant 28 SA et 30 % avant 32 SA.

Cependant, le taux de RPM tend a diminuer au cours du temps et avec

I’amélioration de I'expérience de I'opérateur.

L’age gestationnel médian a la naissance était de 34 SA, avec 77%
d’enfants nés avant 32 SA. La survie néonatale précoce était de 75 %, 16/24
(66 %) enfants ont été opérés, dont 90 % ont nécessité la mise en place d’'une

plague pour la fermeture du diaphragme.

La survie a la sortie de I’hopital était de 50%. Les 12 enfants survivants
n’avaient pas de troubles du développement a un age médian de 15,7 mois.

Quatre enfants ont nécessité une oxygénothérapie transitoire.
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Les déceés néonataux ont été pour la plupart liés a une insuffisance
respiratoire, plus particulierement en cas d’extréme prématurité, de LHR
inférieur a 0,6 ou de déplacement du ballon. Dans les autres cas, le déces était
secondaire a des complications de la réanimation, de la chirurgie ou de Ia

prématurité.

Le taux de survie a la sortie de I’hopital semblait meilleur lorsque le ballon

était retiré avant la naissance (67% versus 33%).

Dans le groupe témoin sans traitement prénatal, pris en charge a la méme

période, le taux de survie était de 10 % [82].
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B. PEC néonatale:
1. En salle de naissance :
Les premiers gestes a assurer a la naissance sont successivement [6] :

eintuber (sonde de 3,5 mm pour un enfant a terme ou sonde a ballonnet)
et ventiler en 02 pur ; la ventilation au masque est contre-indiquée parce
gu’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 parameétres vitaux : fréquence cardiaque, saturation pré-
et post-ductale (capteurs main droite et pied), échocapteur
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. En unité de réanimation :

a. PEC ventilatoire :

La ventilation mécanique sera rapidement adaptée pour maintenir une
valeur de SpO2 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 SpO2 pré-
ductale. 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 lésions de baro/volotraumatisme telles que

pneumothorax et dysplasie broncho-pulmonaire®.
» L’oscillation a haute fréquence :

L'oscillation a haute fréquence (OHF) utilise de petits volumes courants,
inférieurs a celui de l'espace mort, ce qui améliore la ventilation et

I’oxygénation tout en limitant le baro- et volotraumatisme [5].
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Elle est indiquée dans les situations d’hypercapnie persistante (PaCO2 > 60
mmHg) et/ ou d’hypoxémie (SpO2 pré-ductale < 85 %). Certaines équipes
utilisent I’'OHF en premiere intention, mais cette pratique n’a pas été évaluée

[85].

L'OHF est habituellement recommandée lorsque les alvéoles sont
atélectasiés. Il n’existe pas d’argument pour penser que le poumon des enfants

porteur de HDC est «recrutable» [6].
» L’oxygénation extra-corporelle :

L’'oxygénation extra-corporelle (ECMO) est une technique qui vise a
assurer une oxygénation et une décarboxylation adéquate, et a limiter le baro-

volotraumatisme du poumon.

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 criteres 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.
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Par ailleurs, les enfants doivent avoir un AG > 34 semaines et un poids de

naissance > 2 kg [6].

Pour certaines équipes, une hypercapnie persistante malgré une
ventilation optimale témoigne d’une hypoplasie pulmonaire sévére et contre-

indigue 'ECMO.
La survie des formes sévéres de HDC apres ECMO est d’environ 50 % [86].

b. Le surfactant :

L'intérét du surfactant exogeéne dans la HDC est tres controversé. Des
travaux expérimentaux chez l'animal porteur d’'une HDC ont montré qu’il
pouvait exister un déficit du contenu pulmonaire en surfactant mais les

résultats sont contradictoires.

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

humain porteur d’une HDC [87].

Par ailleurs, il n’existe pas d’argument clinique suggérant que le surfactant

exogene améliore de pronostic de ces enfants [88].

¢. Monoxyde d’azote :

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 ’'ECMO.
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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 ’'ECMO a méme été observé chez les enfants traités par NOi [89].

Ainsi, il existe peu de preuves pour recommander l'inhalation de NO en

premiere intention chez I'enfant porteur d’'une HDC.

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 Pa02

des enfants porteur de HDC apres sevrage d’ECMO.

Le bénéfice du NOi dans I'HTAP chronique est lié a la fois a l'effet
vasodilatateur pulmonaire du NOi et a son effet préventif sur le remodelage

vasculaire [88,90].
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d. Traiter une hypotension artérielle :

La survenue d’une hypotension artérielle systémique associée a des signes

d’état de choc est fréquente au cours de la HDC [6].

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 cceur 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.

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.
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La mesure du volume télédiastoliqgue 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 possede les mémes propriétés
vasoconstrictrices que la dopamine au niveau systémique. Elle présente, par
rapport a cette derniere, 'avantage de corriger la part obstructive du choc par

diminution des résistances vasculaires pulmonaires [13, 91-93].

En théorie, la noradrénaline serait donc le médicament a prescrire en 1re
intention au cours de I'HTAPP compliquée d’hypotension systémique apres
correction d’une hypovolémie éventuelle. Néanmoins, l'effet de Ia
noradrénaline n’a pas été évalué de fagcon prospective chez les enfants

porteurs d’une HDC.

e. Prévenir la morbidité respiratoire et digestive :

La hernie diaphragmatique congénitale s’accompagne d’'une morbidité
élevée qui concerne environ la moitié des enfants vivants. Les principales
séquelles observées sont respiratoires, digestives et nutritionnelles. Il convient
ici d’insister sur le fait que la prise en charge actuelle de ces complications est
tardive : elles nécessitent une intervention plus précoce, des la période

néonatale.
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Les troubles de I'oralité en sont un bon exemple. lls surviennent chez 1
enfant sur 2 environ [13]. L'origine de ces troubles de l|oralité est
multifactorielle, incluant le reflux gastro-cesophagien, l'alimentation orale
tardive, la dys-stimulation de la sphere ORL par les multiples aspirations
buccales et pharyngées, et probablement aussi des anomalies de l'innervation

pharyngée comme cela a été démontré au niveau trachéal et cesophagien.

Il faudra donc prévenir le reflux gastro-cesophagien par un traitement
postural (décubitus ventral ou latéral gauche) et un traitement

meédicamenteux.

L’aspiration gastrique sera limitée a l|a période préopératoire et
immeédiatement postopératoire. Lors des aspirations naso-pharyngées, on

s’attachera a ne pas stimuler le réflexe nauséeux (aspiration trachéale).

L'alimentation orale sera proposée des la reprise du transit apres
I'intervention chirurgicale. L'intervention chirurgicale sera effectuée des que
I’état respiratoire et hémodynamique le permet pour ne pas retarder

inutilement le début de I'alimentation orale.

Une stimulation de |'oralité selon un protocole validé sera mise en place
des que I'état respiratoire de I'enfant le permet. On essaiera de limiter la

période de I'alimentation gastrique par sonde.

L’allaitement est recommandé. Pour qu’il soit possible, il est nécessaire
d’inciter la mére a tirer le lait dés la période néonatale (avant H8 de vie), puis 6

a 8 fois par jour.
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L’alimentation sera proposée au sein, a défaut a la tasse ou a la paille. Si le
biberon devait étre utilisé, une tétine courte de type physiologique sera a
privilégiée. Outre les avantages sur la prévention des infections virales et du
risque allergique, l'allaitement est un moyen efficace de limiter les risques
d’allergie aux protéines du lait de vache, plus fréquents chez les enfants ayant

subit une intervention abdominale [94].

Pres de la moitié des enfants porteurs d’'une HDC survivants vont
présenter des séquelles. Elles requierent une prise en charge et un suivi
spécialisé et multidisciplinaire, incluant les pneumo-pédiatre, gastro-pédiatre,

nutritionniste, chirurgien pédiatre, psychologue et néonatologue.

L'organisation du suivi doit se préparer avant la sortie d’hospitalisation
lors d’'une réunion multidisciplinaire, du fait de l'intrication de ces différentes
complications. La prise en charge psychologique de Ila famille
(accompagnement des familles, qualité de vie, rééducation précoce et
prévention des troubles de |'oralité, pathologie chronique) est actuellement
insuffisante. Elle doit débuter dés la période anténatale et étre poursuivie

jusqu’a I'adolescence.

La continuité de l'information et de I'accompagnement devrait pouvoir
étre assurée pour éviter les ruptures lors du passage de la vie foetale a Ila
période néonatale, puis a I'’enfance du fait de la multiplicité des intervenants

spécialisés.
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C. Traitement chirurgical :

1. Hernie de Bochdalek :

a. Chirurgie a ciel ouvert :

L'opéré est installé en position de lordose dorsolombaire. La laparotomie
est la voie classique ; la voie médiane sus-ombilicale est habituellement choisie,
mais la voie transverse sus-ombilicale, et décalée a gauche a la pointe de la

dixieme cote, est bien adaptée au nouveau-né [16]. (Figure 27)

Figure 27 : La voie d'abord classique de I'hernie de Bochdalek [48].
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Le péritoine ouvert, on constate que les visceres abdominaux ont migré
dans le thorax et 'orifice herniaire est tres facilement repéré au niveau de la
coupole gauche. On recherche les malformations associées (séquestration
pulmonaire, malrotation intestinale...) et un éventuel sac herniaire. La
réparation diaphragmatique consiste d’abord a mettre en place un drain dans
la cavité thoracique pour annuler la dépression thoracique et réduire la hernie.
(Figure 28) L’abaissement de la rate est souvent difficile ; il ne faut pas tirer sur
son méso, mais |'accrocher d’un doigt glissé dans le thorax pour lui faire
franchir le relief de la berge orificielle. Lorsque toute la masse intestinale est
ainsi extériorisée et protégée par un champ humide, elle glisse vers le bas du
fait de la position opératoire et la vue est excellente sur la coupole et I'orifice
herniaire. 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
sans difficulté particuliere. En cas de séquestration pulmonaire associée, celle-
ci est réséquée apres section des artérioles systémiques directement issues de

I’aorte. Le sac herniaire, s’il existe, est réséqué [16].
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Figure 28 : La réparation de I'hernie de Bochdalek [8].
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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. (Figure 29) 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 l'orifice (en
général en arriére), les fils prennent appui sur I'arc postérieur de la huitieme ou
de la neuvieme cote. La prise du tissu fibrocelluleux qui recouvre le relief costal
est insuffisante et a I'origine d’une récidive de la hernie. Les fils sont passés
autour de la cote, régulierement disposés jusqu’a ce que l'on rencontre en
dehors I’ébauche musculaire diaphragmatique. lls prennent ensuite appui sur la

berge antérieure de 'orifice et sont enfin serrés sans difficulté particuliere [16].

Figure 29 : Fermeture de |orifice de Bochdalek [16].
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L'utilisation d’une prothése est rarement nécessaire (sauf en cas

d’agénésie compléte d’un hémidiaphragme) et doit étre évitée [95].

En cas de malrotation intestinale associée, on écarte au maximum les
deux pieds de I'anse primitive aprés libération des accolements pathologiques
du gréle et du coélon, le gréle étant disposé a droite de I'axe mésentérique

supérieur et le célon a gauche.

Dans notre série, le cas d’hernie de Bochdalek a été opéré par

Laparotomie médiane sus-ombilicale.
— CAS PARTICULIER DES HERNIES DE LA COUPOLE DROITE [16]:

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.

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

plutdt que de traumatiser le foie par une réduction a I'aveugle.

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.

b. 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 (Figure 30).

Figure 30: la position du malade lors de la cure de la hernie de Bochdalek. [17]
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Premier trocart optigue 5 mm de diameétre ou moins, immédiatement
sous la pointe de la scapula. Un trocart opérateur de 3 mm postérieur au 4°
espace, un trocart opérateur 3 mm de diametre sur la ligne axillaire moyenne
au 5% ou 6° espace. Le chirurgien est situé a la téte en avant de 'enfant, le
moniteur est situé a I'arriére de I'’enfant en regard de la région dorsolombaire

[96].

La thoracoscopie (figure 31) 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 mmHg) 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 qui ne saurait se
passer d’une insufflation tout au long de la chirurgie et naturellement a des

pressions bien supérieures.
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Figure 31 :

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. [99]
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Les effets de l'insufflation a bas débit et a basse pression dans le thorax,
quel que soit I'age de I'enfant, ne sont pas déléteres : pas d’augmentation des

pressions ventilatoires et pas d’augmentation de I'EtCO2 [96].

La présence d’un sac herniaire permet une réduction spontanée et

uniguement par l'insufflation du CO2 en intrapleural [96].

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.

En fin d’intervention, une exsufflation simple, sous contréle
vidéoscopique, de la cavité pleurale suffit. Le drainage pleural n’est pas

indispensable [96].
» Chez le nouveau-né [96]:

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.
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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 l'orifice diaphragmatique est large.

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 immédiate

[96].

Apres la réduction herniaire, la fermeture de |'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 prothese de type Goretex [96].

La fermeture primitive du diaphragme par simples points séparés est
pratiquement toujours possible dans la portion interne, paramédiane de
I'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 péricostal, soit l'utilisation d’'un bourdonnet de Vicryl, a

condition que celui-ci soit strictement intrapleural ; sinon, la résorption du
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Vicryl peut créer un phénomeéne inflammatoire adhésiogene responsable d’une
occlusion secondaire (1 observation dans notre série). Le recours a une
prothese diaphragmatique peut imposer soit une conversion soit une tres

courte thoracotomie pour permettre I'introduction de la prothése.

Yang et al, en 2005, ont suggéré un certain nombre d’indications pour
définir quels nouveau-nés pourraient bénéficier d’'une maniére 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 [96].
» Les formes a révélation tardive :

Dans I’étude réalisée par Paul Philippe [97] (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
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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 l'orifice diaphragmatique difficile par laparoscopie.

Arca et al. [17] En 2003 ont décrit une expérience préliminaire de chirurgie
vidéoscopique en cas de hernie diaphragmatique. Pour la premiéere
observation, I'impossibilité de réduction par laparoscopie avait conduit I'auteur

a convertir sa chirurgie par une thoracoscopie.

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 l'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 [96].

En 2006, une équipe de chirurgie pédiatrigue de Hanoi (N'Guyen Tam
Liem) a rapporté 26 observations de hernies diaphragmatiques a révélation

tardive, traitées avec succes par thoracoscopie.
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Les difficultés lors de la réduction, la nécessité d’une insufflation
permanente et a des pressions relativement élevées pour un nouveau-né (8
mmHg), '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 [96].
c. 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 contréle
des conditions respiratoires, cardiocirculatoires et métaboliques ; la correction
anatomique de la hernie ne suffit souvent pas a retrouver immédiatement une
fonction respiratoire normale et une oxygenation extracorporelle est alors
nécessaire jusqu’a ce que le poumon hypoplasique redevienne fonctionnel
[98].

Dans les formes a révélation secondaire, apres quelques heures de vie,

I’evolution est habituellement favorable apres traitement chirurgical [8].

L’apparition de signes de souffrance des anses herniées en intrathoracique
(véritable étranglement herniaire) peut précipiter I’heure de la chirurgie, afin
d’éviter les complications générales et septiques liées a la perforation d’un

viscere en intrathoracique [99].
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D’une facon plus générale, il faut envisager assez rapidement la fermeture
chirurgicale, des que I'état hémodynamique et respiratoire le permet, car cette
étape est indispensable et, si pratiquée t6t, peut limiter le temps

d’hospitalisation en réanimation [99].

2. Hernie de Morgagni :

a. Chirurgie a ciel ouvert :

Le sujet est installé en position de lordose dorsolombaire, un épais coussin

étant glissé sous le thorax au niveau D10-D11.

Dans cette position, I'exposition des coupoles et des insertions

postérieures du diaphragme est excellente.

La laparotomie est la voie classique [100] ; lincision est médiane, sus-

ombilicale, remontant jusqu’a la xiphoide.

Elle permet une exploration du diaphragme controlatéral dans le méme

temps opératoire [38,44].

En cas de processus infectieux intra-abdominal a l'origine du tableau
(pancréatite...) [40], la thoracotomie peut étre choisie afin de rester a distance

du foyer septique si la mise en place d’'une plaque s’avere nécessaire.

Une fois le péritoine ouvert et les levres de l'incision légerement écartées,

on reconnait aussitot I'orifice de la hernie, en « gueule de four ».

La réduction des organes herniés et la libération des brides est facile

(figure 32).
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La résection du sac est souhaitable (figure 33), mais souvent difficile, voire

impossible a gauche car le sac adhére au péricarde.

Si la résection du sac est impossible, on 'labandonne dans le thorax apres
I’avoir sectionné au pourtour de |'orifice pour exposer les berges musculaires ;
le contenu sérohématique, dont il se garnit rapidement, se résorbe en 5 ou 6

mois.

S’il existe une languette musculaire rétrosternale, ce qui est rare, la

fermeture est simple.

La paroi abdominale antérieure représente habituellement le seul point

d’appui antérieur pour amarrer le bord antérieur du diaphragme (Figure 34).

Des points de fil non résorbable assez proches les uns des autres sont

passés dans la berge postérieure de |'orifice (Figure 35).

lIs doivent prendre un large et solide appui en avant sur les berges
aponévrotiques de lincision, c’est-a-dire sur la gaine des droits dans leur

portion la plus haute.

Le recours a un matériel prothétiqgue pour fermer les orifices
diaphragmatiques larges peut étre nécessaire (monofilament de polypropyléne

type Bardt mesh ou polytétrafluoroéthylene type Gore-Text) [37,41].

La fermeture de la laparotomie est réalisée apres mise en place d’un

drainage aspiratif dans la cavité thoracique.

La voie classique était la voie utilisée essentiellement dans le traitement

de nos patients.
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Figure 32: vue opératoire avant réduction du contenu d'une hernie de Morgagni. 1.
Sac hernié dans le thorax avant sa réduction; 2.foie ; 3.vésicule biliaire; 4.
cavité thoracique; 5.berge du diaphragme; 6.cavité abdominale. [16]

Figure 33 : Sac herniaire. 1. Berge du diaphragme; 2. Sac herniaire

apres réduction du contenu. [16]

106



Hernie diaphragmatique et éventration congénitales

Figure 34 : Vue opératoire apres réduction du contenu d'une hernie de Morgagni.

1. Berge du diaphragme; 2. Foie ; 3. Grand épiploon; 4. Cavité thoracique. [16]

Figure 35: Fermeture de I'orifice herniaire a points séparés de fil non résorbable (hernie de

Morgagni). 1. Colon; 2.foie; 3.berges de |'orifice diaphragmatique. [16]
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b. Coeliochirurgie :

Plus récemment, la laparoscopie a été proposée avec succes [37,101-106]

Le patient est en position de proclive, I'opérateur étant placé entre les

jambes du patient (Figure 36).
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Figure 36 : position du patient lors de la cure de I'hernie de Morgagni :

position modifiée de Fowler [17].
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Une optique a 30° de 5 mm peut étre utilisée chez I'enfant, 10 mm chez
I’adulte, et introduite par I'ombilic ; un second trocart de 5 mm est introduit

sur la ligne médioclaviculaire droite juste au-dessus de I'ombilic.

Un troisieme trocart de 5 mm est introduit juste a gauche de la ligne

xipho-ombilicale.
Un quatrieme trocart peut étre mis en place si besoin.

Le ligament falciforme peut étre sectionné [103], permettant d’abaisser le
foie et d’exposer le defect.

Apres identification de la hernie, la réduction du contenu herniaire est
généralement aisée sauf dans les cas ou les adhérences sont serrées. On
réseque toujours le sac.

La fermeture de l'orifice congénital est assurée par la suture primaire des
muscles de la paroi abdominale a la partie antérieure du defect
diaphragmatique par des points séparés ou par un surjet de fil non résorbable.

Parfois, il est nécessaire d’utiliser une plague non résorbable de
monofilament  de polypropylene  type Bardt  mesh ou de
polytétrafluoroéthylene type Gore-Text ; le bord de la plaque est fixé par
application d’agrafes sur les berges de I'orifice grace a un applicateur de clips
automatique a usage unique, articulé ou non (Endoclip Tyco Healthcare) est
introduit par le trocart de 5 mm ; on commence par la berge postérieure avant

de continuer vers la berge antérieure.
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Les orifices de trocarts sont refermés également aprés mise en place d’un
drainage aspiratif dans la cavité thoracique.

Sur une étude conduite par I'’équipe Arca MJ et al sur 18 patients dont 11
présentaient des hernies de Morgagni, le traitement était exclusivement
laparoscopique et a relevé un taux de succés a 100%, sans complications
postopératoires notables. Un cas de récidive a été noté aprés 11 mois de la
réduction de |’hernie, un fil résorbable était utilisé lors de la premiere
intervention ce qui explique sa récidive [17].

Le travail collaboratif du GECI [107] a propos de 22 observations en
chirurgie pédiatrique de hernies de Morgagni-Larrey opérées par laparoscopie
a décrit une récidive qui s’est développée 3 mois apres la fermeture primitive
de l'orifice herniaire sans résection du sac ; une nouvelle chirurgie par
laparoscopie a permis de traiter 'enfant avec succes. Le sac herniaire a été
retiré dans 16 cas. L'orifice diaphragmatique a été fermé sans utilisation de
plaque prothétique dans 18 cas. Une laparoscopie avait été convertie en
laparotomie chez un patient dont le defect diaphragmatique paraissait trop

important pour étre traité par vidéochirurgie en début d’expérience.
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c. Indications :

L'indication opératoire est portée devant une hernie symptomatique ou
volumineuse, du fait du risque d’étranglement, ou devant une récidive, ce qui
est trés rare. L'intérét de la voie laparoscopique par rapport a la voie classique
réside dans son effet de grossissement, un traumatisme opératoire moins

sévere et un résultat cosmétique excellent [37, 41, 103].

3. Eventration :

a. Plicatures diaphragmatiques :

La plicature diaphragmatique peut étre réalisée par voie abdominale ou

thoracique.

Elle a été réalisée chez tous nos patients par voie thoracique et

abdominale.
> Voie abdominale [8]:

Par une incision transversale sus-ombilicale, le diaphragme est exposé. Les
filets du phrénique, dont la distribution est radiaire a partir du médiastin, sont
repérés. Plusieurs rangées de points non résorbables sont passés d’avant en
arriere, en respectant les files du phrénique, de facon a plicaturer le
diaphragme selon un axe sagittal (Figure 37). Le diaphragme est avivé et les
points sont noués. L'abdomen est fermé sans drainage. Il faut controler sur la
radiographie de thorax I'absence de pneumothorax lié au passage trop profond

des points.
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Figure 37 : Plicature diaphragmatique. 1. Filets du nerf phrénique;
2. Zone de diaphragme avivée; 3: points antéropostérieurs ; 4. Foie récliné.
A: Passage des points.

B : Serrage des points [8].

112



Hernie diaphragmatique et éventration congénitales

» Voie thoracique [8]:

Par une thoracotomie postérolatérale dans le 5° ou 6° espace, la plicature
est réalisée de la méme maniere: rangée de points selon un axe
antéropostérieur, pouvant prendre un appui sur les cotes, avec un respect des

fibres du phrénique. Le thorax est fermé sur un drain aspiratif.

b. La Coeliochirurgie [96]:

Dés 1995, la chirurgie des éventrations diaphragmatiques était proposée
chez [l'adulte. En 2003, 7 observations de traitement d’éventration
diaphragmatique par thoracoscopie étaient décrites chez I'enfant. En 2005,
nous avons rapporté 10 observations de traitement d’éventration
diaphragmatique chez I’enfant par thoracoscopie. L'installation des patients est
identique a celle décrite pour le traitement des hernies diaphragmatiques par

thoracoscopie.

Les difficultés techniques sont importantes. Elles rendent compte des
difficultés de refoulement du diaphragme et des visceres abdominaux sous-
jacents. Tres souvent, 'insufflation intrapleurale ne suffit pas pour réduire le
contenu de |'éventration. Il faut adjoindre aux instruments opérateurs, un
autre instrument, cette fois exclusivement dédié a I'écartement et au

refoulement du diaphragme et des viscéres sous-jacents.
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L'argument majeur en faveur de la chirurgie vidéoscopique des
éventrations diaphragmatiques est qu’il s’agit d’'une chirurgie fonctionnelle
dont le résultat est immédiat en postopératoire, a la différence de Ia

thoracotomie ou de la laparotomie.

A la différence de la thoracotomie ou de la laparotomie, la chirurgie
vidéoscopique n’a pas d’effet délétere sur les capacités ventilatoires de
I’enfant, et le retour a une vie normale se fait extrémement facilement avec

tous les bénéfices de la plicature diaphragmatique.
c. Indications :

La plicature chirurgicale du diaphragme n’est réservée qu’aux formes

rebelles et symptomatiques.

114



Hernie diaphragmatique et éventration congénitales

VI. FACTEURS PRONOSTICS :

La prise en charge d’un foetus atteint d’une malformation in utero dépend
essentiellement du pronostic de I'anomalie. Les médecins doivent pouvoir
expliquer aux parents les risques et les conséquences d’une pathologie afin de
les aider a prendre une décision pour le devenir de leur enfant. Or, dans le cas

de la HDC, il s’agit de I'aspect qui souleve encore les plus grandes difficultés.

Si une HDC est associée a une anomalie chromosomique ou a une
malformation incurable il est aisé de définir le pronostic comme mauvais. Le
cas des HDC isolées, plus fréquent, est de ce point de vue plus difficile. A ce
jour aucun facteur pronostique ayant une valeur prédictive positive de 100 %
n’'a été identifié. Certains facteurs ou association de facteurs sont cependant

reconnus comme étant de mauvais pronostic [5].

Plusieurs études ont été menées pour établir des criteres échographiques

de pronostic [108]:

<> Le diagnostic précoce avant 25 SA : a été retenu comme facteur de
mauvais pronostic par différents auteurs. D’autres ne retrouvent pas

cette association.

<> L’hydramnios : est I'un des premiers facteurs de pronostic étudiés
dans la littérature. Pour Crawford et al, il n’y a pas une relation entre
I’hydramnios et un mauvais pronostic. Au contraire, pour

Dommergues et al, Manni et al, cette relation existe.
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- Une diminution du diamétre transverse abdominal : peut refléter
I'importance de I’'HDC. Un DAT inferieur au 5° percentile est un signe de
migration intrathoracique des organes abdominaux et donc un risque
important de compression pulmonaire et d’hypoplasie pulmonaire. Dans
I’étude menée par B. Kassab et al [108], quand le DAT était <5° percentile, la
valeur prédictive positive est de 60%, avec une bonne spécificité de 71%, mais

la sensibilité et de 37% (Tableau 1).

Ce signe le plus spécifique de la gravité de la HDC facile a rechercher, doit
faire I'objet d’une surveillance réguliere. Sa diminution signe I'importance de la

hernie et donc sa gravité.

- Pour la localisation intrathoracique de ['estomac et la déviation
médiastinale, la spécificité étant médiocre ne paraissent pas importants a
rechercher pour le pronostic. Cependant Dommergues et al retrouvent une
association statistiquement significative entre ces signes et un mauvais

pronostic.

- La déviation du foie est un signe de mauvais pronostic, I'étude de
Albanese et al a montré sur 48 cas de HDC que la survie dans le groupe avec

déviation hépatique est de 43%, contre 93% quand le foie est en place.

- Le facteur de gravité reconnu par la majorité des auteurs est I’association
de I'HDC a une malformation morphologique et/ou a une anomalie

chromosomique.
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Tableau 8: Mortalité et facteurs de pronostic échographiques

selon étude Kassab B et al [108].

Décédés Vivants | Sensibilité | Spécificité | Valeur prédictive
N=16 N=14 % % positive %
Découverte
13 10 81 28 56
<25 SA

Index LA>20 11 5 69 64 69
DAT< 5%p 6 4 37 71 60

Déviation
15 12 94 14 55

médiastin

Estomac
13 13 81 7 50

intrathoracique

Déviation foie 8 4 50 50 58
Déviation VO 8 4 50 20 67
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VII. EVOLUTION - PRONOSTIC:
A. Hernie Congénitale du diaphragme

Le taux de survie pour les HDC isolées se situe entre 60 % et 82 % [109,
110,86] suivant les études. Les différences observées peuvent s’expliquer,
entre autres, par les différences entre les populations étudiées (naissances
vivantes, naissances vivantes et mort-nés...) et I’existence de biais induits par la
mortalité cachée, correspondant aux morts feetales in utero, lorsque I'on ne
considere que les naissances vivantes. Le recours a 'ECMO et l'utilisation de
patch au cours de la chirurgie initiale, la prématurité, le petit poids de
naissance constituent des facteurs de mauvais pronostic et sont associés a une

augmentation de la mortalité postnatale [109,111].

Dans une étude publié par Maurin S et al [112], les cas de 33 dossiers
d’HDC de 1989 a 2007 on été exploités, I’évolution a long terme de ces enfants
est marquée par la découverte d’anomalies infracliniques chez des enfants

globalement en bonne santé et asymptomatiques.

Au long cours, I'évolution des enfants porteurs d’'une HDC traitée peut
étre marquée par plusieurs types de complications, celles-ci peuvent d’ailleurs

étre parfois associées [86].

Dans notre série, I’évolution de nos patients au long cours était bonne.

118



Hernie diaphragmatique et éventration congénitales

1. Complications pulmonaires [5]:

Les complications pulmonaires sont le plus souvent secondaires a
I’"hypoplasie pulmonaire, a la persistance éventuelle d’'une HTAP, aggravées par
les lésions secondaires induites par la ventilation mécanique. A moyen terme,
ceci peut étre source d'une ventilation ou d'une oxygénodépendance

prolongées.

Une pneumopathie obstructive résiduelle peut exister méme chez les
patients peu symptomatiques et nécessiter parfois [|'utilisation de

bronchodilatateurs au long cours.
2. Complications digestives :

Les complications digestives constituent une part importante de
I’ensemble. Un reflux gastro-cesophagien peut persister et certaines études
rapportent sa persistance dans deux tiers des cas a 3 ans. Parfois la nutrition
nécessite l'utilisation temporaire, mais dans certains cas prolongée sur
plusieurs mois, d’'une gastrostomie [112]. Une complication fréquente est
constituée par I'aversion orale dont la cause est mal connue et certainement

multifactorielle [86].
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3. Complications musculosquelettiques [112]:

Des anomalies musculosquelettiques souvent modérées sont observées
jusque dans 30 % des cas. Il s’agit de scolioses, de pectus excavatus ou
carinatus et d’asymétrie de la paroi thoracique. Elles sont favorisées par

I"utilisation de patch lors de la chirurgie.
4. Complications neurologiques [112]:

Les complications neurologiques sont le plus souvent secondaires a une
hypoxie néonatale ou des troubles hémodynamiques prolongés. D’autres
facteurs de risque ont été rapportés : utilisation de I'ECMO, utilisation
prolongée de myorelaxants et d’antibiotiques aminoglycosiques. Ces
complications sont principalement des retards d’acquisition motrice et du
langage.

5. Retard de croissance [112]:

Un retard de croissance peut également étre observé et résulte de
I’association de plusieurs éléments : augmentation du catabolisme durant la

période néonatale, troubles de la ventilation, reflux gastro-oesophagien,

aversion orale.

B. Eventration :
De bon pronostic en général, les éventrations évoluent le plus souvent
vers la régression spontanée, parfois apres plusieurs années. La correction

chirurgicale, par plicature du diaphragme, n’est indiquée que dans les cas de

mauvaise tolérance clinique [49].
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ﬂ Conclusion
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Les hernies diaphragmatiques sont représentées surtout par la hernie de
Morgagni et la hernie de Bochdalek, il s’agit d’'un défaut de fermeture du

diaphragme avec une ascension des visceres dans le thorax.

L’éventration diaphragmatique est une anomalie musculaire et doit étre
distinguée de la paralysie due a I'atteinte du nerf phrénique. Elle reste souvent

asymptomatique, découverte fortuitement lors d’un cliché thoracique.

L’hernie de Bochdalek se manifeste surtout a la naissance par un tableau

bruyant, alors que I’hernie de Morgagni est de révélation plus tardive.

Leur diagnostic repose sur la radiographie thoracique et les opacifications.
La tomodensitométrie et I'imagerie par résonnance magnétique peuvent aider

au diagnostic.

Le diagnostic en est possible avant la naissance, les techniques
d’évaluation anténatale de la sévérité de la hernie congénitale du diaphragme

sont en plein développement.

La possibilité récente de traiter cette maladie ‘in utéro’ lui conféere un
intérét tout particulier dans le cade de la médecine foetale vu le taux de

mortalité qui reste élevé aux alentours de 30%.

Actuellement le traitement chirurgical in utéro, proposé dans les formes
les plus séveres, correspond a la mise en place par voie endoscopique d’un
ballonnet intra trachéal, réalisant une occlusion de la trachée, dont le but est

de permettre une hyperplasie pulmonaire compensatrice.
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La hernie diaphragmatique congénitale n’est plus une urgence
chirurgicale, elle est une urgence de réanimation qui va permettre de mesurer
I'importance de [I'hypertension artérielle pulmonaire et de I’hypoplasie
pulmonaire. La prise en charge ventilatoire sera entreprise par |'oscillation a
haute fréquence ou par 'ECMO, l'utilisation du surfactant exogene et du

monoxyde d’azote reste encore controversée.

Les voies d’abord et les techniques ont évolué au cours des dernieres
décennies, avec I'apport de la thoracoscopie et de la laparoscopie. L'utilisation
d’une chirurgie minimale invasive semble pouvoir offrir les meilleurs résultats

en comparaison d’une chirurgie plus délabrante sur le plan pariétal.
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RESUME

Thése n°: Hernie Diaphragmatique et éventration congénitales
Auteur: Khaoula EL ATAOUNA
Mots Clés : Hernie diaphragmatique — éventration - congénitale

La hernie diaphragmatique et I'éventration congénitales sont des malformations
relativement fréquentes. Malgré le progres du traitement médicochirurgical postnatal, la
mortalité secondaire a I’'hypoplasie et I’hypertension artérielle pulmonaire associée stagne
autour de 40%. Chose qui a conduit certaines équipes a proposer d’initier un traitement,
dans les formes les plus séveres, dés la période anténatale.

Nous présentons une étude rétrospective de 10 cas recensés au sein du service de
Chirurgie A de I’'Hopital d’Enfants de Rabat durant une période s’étalant de I'année 1991 a
2007.

Il s’agit de 7 cas d’hernies diaphragmatiques congénitales (5 cas d’hernies de Morgagni,
1 cas d’hernie de Bochdalek et 1 cas d’hernie de Bochdalek associée a une hernie de
Morgagni) et 3 cas d’éventrations.

L’age moyen de nos patients était de 26 mois, avec une prédominance masculine.

Le tableau clinique était dominé par les signes respiratoires et les signes physiques
étaient pauvres.

La radiographie thoracique était suffisante pour poser le diagnostic dans 50% des cas.
Dans le reste de cas, des examens complémentaires comme I’échographie, les opacifications
et la TDM étaient nécessaires.

3 cas de malformations associées ont été retrouvées (2 cas de trisomie 21 et 1
syndrome polymalformatif).

Tous nos patients ont recu un traitement chirurgical par voie classique, essentiellement
par laparotomie médiane sus ombilicale.

Les suites opératoires étaient simples dans 60% des cas, 4 cas d’encombrements
bronchiques ont été notés avec un seul cas de récidive.

L’évolution a long terme de tous les patients était bonne.
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SUMMARY:

Thesis n°: Congenital diaphragmatic hernia and eventration
Author : Khaoula EL ATAOUNA
Key words : Congenital - Diaphragmatic hernia - Eventration

Congenital diaphragmatic hernia and eventration are relatively common malformations.
Despite the evolution of postnatal medical and surgical treatment, mortality remains around 40%
due to hypoplasia and pulmonary hypertension. This has led some teams to propose to initiate
treatment in the most severe forms, from the antenatal period.

We present a retrospective study of 10 cases collected in the department of Surgery A at The
Children's Hospital of Rabat during a period spanning the years 1991 to 2007.

There were 7 cases of congenital diaphragmatic hernias (5 cases of Morgagni hernias, 1 case of
Bochdalek hernia and 1 case of Bochdalek hernia associated with a Morgagni hernia) and 3 cases of
congenital eventrations.

The average age of our patients was 26 months with a male predominance.

The clinical picture was dominated by respiratory symptoms and physical signs were poor.

Diagnosis was made in 50% of cases on plain x-ray chest. In the remaining cases, additional tests
such as ultrasound, CT and gastrointestinal contrast study were needed.

Three cases of malformations have been found (2 cases of trisomy 21 and 1 malformation
syndrom).

All patients received conventional surgical treatment, mainly by supraombilical midline
laparotomy.

The postoperative course was uneventful in 60% of the cases, 4 cases of bronchial congestion
were noted with a single case of recurrence.

The long-term evolution of all patients was good.
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Au moment d'étre admis a devenir membre de la profession médicale, je

| m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

> Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur

sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les

nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et

mon patient.
Je maintiendrai le respect de la vie humaine dés la conception,

Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales

d'une facon contraire aux lois de ['humanité.

Je m'y engage librement et sur mon honneur.
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