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Résumé

La hernie diaphragmatique congénitale se définit comme I'absence de développement de tout ou partie
d'une coupole diaphragmatique. Sa localisation porte le plus souvent sur la coupole gauche. Il s'agit d'une
malformation relativement fréquente (1 sur 3000 a 5000 naissances selon les séries). Le diagnostic en
est possible avant la naissance et la possibilité récente d'en évaluer le pronostic in utero lui confére un
intérét tout particulier dans le cadre de la médecine foetale. Il existe en effet des formes graves et des
formes plus favorables de cette anomalie, dont le pronostic reste globalement sévere puisque le taux de
survie est de 50% pour lI'ensemble des enfants nés vivants. Il n'est que de 20% lorsqu'il s'agit d'une forme
grave alors qu'il dépasse 90% dans le cas d'une forme favorable. Il est donc important de pouvoir dépister
les formes graves avant la naissance car des possibilités thérapeutiques existent.

Mots-clés
Coupole diaphragmatique, défaut d'induction du mésenchyme, hypoplasie pulmonaire, hypertension
artérielle pulmonaire, porise en charge néonatale

La hernie diaphragmatique congénitale se définit avant la naissance car des possibilités

comme l'absence de développement de tout ou
partie d'une coupole diaphragmatique. Sa
localisation porte le plus souvent sur la coupole
gauche. Il s'agit d'une malformation relativement
fréquente (1 sur 3000 a 5000 naissances selon
les séries). Le diagnostic en est possible avant
la naissance et la possibilité récente de traiter
cette maladie "in utéro" lui confére un intérét tout
particulier dans le cadre de la médecine foetale.
Il existe cependant des formes graves et des
formes plus favorables de cette anomalie, dont
le pronostic reste globalement sévére puisque le
taux de survie est de 50% pour I'ensemble des
enfants nés vivants. Il n'est que de 20% lorsqu'il
s'agit d'une forme grave alors qu'il dépasse 80%
dans le cas d'une forme favorable. Il est donc
important de pouvoir dépister les formes graves

thérapeutiques existent.

Anatomie — Physiopathologie

La hernie diaphragmatique est une malformation
précoce puisque le développement du
diaphragme initial se produit entre la 4e et la 8e
semaine de (gestation (6e-10e semaine
d'aménorrhée). Elle correspond a une anomalie
des phénoménes d'induction et de compétence,
en ce sens la hernie diaphragmatique
congénitale peut étre considérée comme une
embryopathie. La recherche des malformations
associées est donc extrémement importante a la
phase du diagnostic.
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Anatomie des hernies diaphragmatiques

La localisation des hernies diaphragmatiques
correspond au défaut de développement de
l'une des portions anatomiques du diaphragme
(lombale, costale, sternale). On retrouve ainsi
des hernies hiatales par défaut des piliers
musculaires du diaphragme, qui sont trés
tardives, les hernies rétrocosto-xyphoidiennes
qui sont sur la partie antérieure du diaphragme
(sternale, ou fente de Larrey). Les plus
fréquentes et celles qui nous intéressent ici, sont
les hernies postérolatérales (dites de Bochdalek)
et il est sans doute plus juste de dire : de la
portion costale. C'est tout ou partie de la portion
costale (ligament cintré latéral compris) qui fait
défaut par insuffisance de développement.

Dans les aplasies "complétes" de la coupole, on
peut retrouver un pilier musculaire et une
languette musculaire antérieure quand bien
méme serait-elle tres gréle. Le nerf phrénique
est toujours présent.

Cette anomalie est dix fois plus fréquente a
gauche qu'a droite et ce fait pourrait tenir au role
inducteur du foie dans la croissance ventro-
caudale du septum transversum a partir de la 4e
semaine du développement (6 SA). La
conséquence de ce défaut diaphragmatique est
l'ascension ou le développement des visceres
abdominaux dans la cavité thoracique. Ceci aura
pour effet de comprimer le poumon du coté
hernié, puis de dévier le médiastin et le coeur du
cOté opposé a la hernie (le plus souvent a droite)
et enfin de comprimer le poumon du cété
opposé a la hernie. C'est la raison pour lagquelle
I'hypoplasie pulmonaire existe des deux cétés.

Organogéneése du diaphragme
L'organogénése du diaphragme est précoce
dans la vie de l'embryon et débute par le
cloisonnement du coelome interne a la 4e
semaine du développement (6 SA). La 4e
semaine du développement est celle de la mise
en place de tous les appareils essentiels a la vie
foetale.

A la fin de la 3e semaine, la prolifération des
hépatocytes autour de la veine ombilicale et des
veines vitellines va induire la formation d'une
lame de mésenchyme dans le sens ventro-
caudal, c'est le septum transversum qui sépare
les ébauches cardiaques et hépatiques. Ce
phénoméne semble bien lié a la croissance
hépatique et se situe chronologiquement avant

l'apparition de I'ébauche pulmonaire. Il n'est
donc pas forcément logique de considérer les
hernies diaphragmatiques comme la

conséquence d'une hypoplasie pulmonaire
initiale.

A la 6e semaine du développement (8 SA), le
septum transversum est complet et la migration

myoblastique pourra se mettre en place. Elle se
fait selon deux contingents : l'un ventrolatéral
suit la migration du nerf phrénique (C4), l'autre
est un contingent dorsal qui apparait plus
tardivement (12,17,26). Ce fait explique en partie
que les piliers musculaires du diaphragme
restent présents dans les grandes aplasies de la
coupole. La migration myoblastique est en
évolution a la 8e semaine (10 SA) mais l'aspect
histologique des myoblastes va se modifier au
long de la gestation comme dans le
développement habituel des muscles striés (3).

Les anomalies du développement

La hernie diaphragmatique congénitale est liée a
un défaut d'induction ou a un défaut de
compétence du mésenchyme récepteur.

La nature de l'inducteur reste discutée et, pour
certains auteurs, le bourgeon pulmonaire
représenterait l'inducteur du diaphragme (24-
34), ce qui placerait I'hypoplasie pulmonaire
comme le "primum movens" de la hernie
diaphragmatique et non comme sa
conséquence.

Cependant, on n'observe pas de hernie de
coupole dans les agénésies pulmonaires et la
chronologie des événements concorde mal. Le
développement hépatocytaire semble jouer un
rble important dans la génése du septum
transversum mais on ne trouve pas
habituellement d'anomalie hépatique structurelle
dans les hernies de coupole.

Au plan anatomique, on peut distinguer les
formes précoces ou les viscéres abdominaux, y
compris le foie, se développent dans le thorax et
ou il existe un mésentére commun, et les formes
plus tardives, avec en général un défaut
postérolatéral, ou les viscéres migrent
secondairement (4-25). Ceci explique que lors
du diagnostic prénatal on puisse rencontrer une
hernie diaphragmatique a 28 ou 29 semaines
alors que Il'échographie de 20 semaines
apparaissait normale.

Par ailleurs, les études anatomiques et
anatomo-pathologiques menées sur des foetus
d'ages différents montrent que les Iésions
s'aggravent au cours de la grossesse. Avant 28
semaines de gestation, l'aspect histologique du
poumon du cdté de la hernie est peu différent de
celui d'un poumon normal, tant au plan du poids
du poumon qu'au plan du compte alvéolaire
(13). Les lésions augmentent au cours de la
gestation d'un c6té comme de l'autre, le poumon
controlatéral  souffrant également de la
compression. Dans cette optique on peut penser
gu'en levant la compression avant le stade
alvéolaire de développement du poumon, sa
croissance sera possible, c'est le principe de la
chirurgie prénatale.
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Physiopathologie

L'hypoplasie pulmonaire comporte une réduction
du compte alvéolaire (13), une hypoplasie
globale du poumon, et des lésions vasculaires
avec un lit artériel et veineux diminué, la paroi
des vaisseaux étant épaissie. Les lésions
existent en fait des deux cotés (3,9,18,35).

La conséquence de ces lésions est donc non
seulement une diminution du nombre des
alvéoles (qui parait réversible) mais surtout une
augmentation des résistances pulmonaires
entrainant une hypertension artérielle
pulmonaire avec persistance de l'effet de Shunt
(29). Le canal artériel va se comporter comme
une "soupape" et la perfusion pulmonaire restera
insuffisante pour assurer une hématose correcte
(35). Toutes les techniques de réanimation
mises en oeuvre apres la naissance cherchent a
contourner cet obstacle, soit par I'utilisation de
vasodilatateurs pulmonaires soit par ['utilisation
d'une circulation (ou oxygénation) extra
corporelle (veino-veineuse : AREC ou artério-
veineuse: ECMO) (10). Les techniques de
chirurgie prénatale ou pernatale vont utiliser
I'oxygénation par le placenta maternel. Lorsque
I'hypertension artérielle pulmonaire, par l'un de
ces moyens, peut étre levée, la ventilation
conventionnelle  peut étre efficace et
accompagner la phase de croissance alvéolaire
qui peut se poursuivre aprés la naissance (9,
29).

La difficulté de cette ventilation est d'éviter
d'avoir recours a des pressions moyennes et
maxima trop élevées pour limiter au maximum le
barotraumatisme, source des dysplasies
bronchiques séquellaires. Certaines techniques
mettent en oeuvre une ventlation a haute
fréquence et basse pression pour limiter ce
facteur.

Diagnostic

Diagnostic prénatal

La hernie diaphragmatiqgue congénitale peut
donc étre considérée comme une embryopathie
et la recherche des malformations associées
prend donc un caractere fondamental
(2,11,15,31).

Diagnostic positif

Le diagnostic positif peut étre établi de facon
précoce, ce d'autant plus qu'il s'agit d'une forme
grave, et la hernie peut étre visible dés 20
semaines d'aménorrhée.

La sémiologie échographique rassemble la
visualisation de I'estomac et des visceres
abdominaux dans le thorax, le refoulement du
coeur dans le médiastin opposé au c6té hernié
et l'absence de visualisation de linterface

échographique du diaphragme. Le diagnostic
différentiel est celui d'une maladie
adénomatoide du poumon qui peut réaliser
l'aspect d'images liquidiennes  multiples
intrathoraciques avec un refoulement du coeur.
Dans cette anomalie, l'interface ultrasonore de
coupole diaphragmatique peut étre suivie sur
son trajet. Mais la différence entre les deux
malformations peut étre difficile a établir et
réclame plusieurs examens successifs, au
besoin par des examinateurs différents qui
pourront échanger leurs points de vue et leurs
conclusions sans difficulté.

La troisieme étape de ce diagnostic positif est la
recherche des signes échographiques de
gravité. Ces signes peuvent ne pas exister lors
d'un premier examen trés précoce et se préciser
dans les 2 a 3 semaines qui suivent. Il est donc
la aussi nécessaire de répéter les examens pour
étre précis dans le diagnostic évolutif.

Le diametre abdominal transverse est facile a
mesurer, l'existence du foie a lintérieur du
thorax est quelquefois plus difficile a mettre en
évidence et demande un examinateur habitué a
cette pathologie. La veine ombilicale et le Ductus
venosus (canal d'Arantius) sont des bons
reperes pour évaluer la position du foie (8). Plus
le foie est intrathoracique, plus l'angle que
forment la veine ombilicale et le ductus venosus
sera fermé. Ces deux vaisseaux sont bien
visibles lors de I'échographie.

La visualisation du poumon controlatéral est un
signe important a noter. Son absence ou sa tres
petite taille prend un aspect péjoratif, de méme
que I'hypoplasie fonctionnelle du ventricule
gauche (dans les hernies gauches).

Pour les équipes nord-américaines, I'nydramnios
et la présence de l'estomac a l'intérieur de la
cavité thoracique sont des caracteres péjoratifs
(1). Cette idée est un peu moins admise en
Europe.

Ainsi sur une série de 160 cas de hernies
diaphragmatiques congénitales dont 60 avec un
diagnostic prénatal, nous avons remarqué que le
taux de survie était inférieur a 20% lorsqu'il
existait un diamétre abdominal transverse
inférieur au 10e percentile et un foie
intrathoracique, avant 30 semaines.

Sur une série plus récente, pour un diagnostic
plus tardif on peut remarquer que I'hypoplasie
fonctionnelle du ventricule gauche et la non
visualisation du poumon controlatéral
correspondent a un taux de survie de 20% mais
ces criteres sont liés entre eux. Le bon
indicateur est la position de la veine ombilicale et
du ductus venosus. Le diagnostic prénatal
permet a I'neure actuelle, de dépister les formes
graves de la maladie et de prévoir la meilleure
prise en charge possible de I'enfant (6).
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Le diagnostic post-natal

Le diagnostic prénatal peut ne pas avoir été fait,
soit qu'il s'agissait 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. La
encore les formes graves parleront plus tét avec
un tableau de mort apparente du nouveau-né
imposant une ventilation néonatale immédiate
avec intubation trachéale et ventilation artificielle
qui bien souvent n'est pas couronnée de succes.
Dans les formes plus favorables, on peut
observer l'apparition d'une détresse respiratoire
du nouveau-né dans les heures (parfois les
jours) qui suivent la naissance. L'examen
clinique permet de reconnaitre l'aspect creusé
de l'abdomen et la déviation médiastinale par
l'auscultation et le déplacement des bruits du
coeur.

La radiographie du thorax de face permet
rapidement de confirmer le diagnostic de hernie
de coupole.

Une réanimation avec mise en condition du
nouveau-né et transfert vers un centre spécialisé
devient indispensable (20). Le probleme
thérapeutique majeur a résoudre devient celui
de I'nypertension artérielle pulmonaire.

Les moyens thérapeutiques
La difficulté thérapeutique est liée a I'hypoplasie
pulmonaire et a [I'hypertension artérielle
pulmonaire. L'arsenal  thérapeutique se
développe et plusieurs méthodes sont offertes a
la discussion des indications.

La prise en charge néonatale

Les principes

La prise en charge classique néonatale s'efforce
de maintenir une ventilation et une oxygénation
correctes du nouveau-né. Cette prise en charge
est dautant plus rapide et efficace que le
diagnostic a pu étre fait avant la naissance et
que celle-ci se fait d'emblée dans un centre
spécialisé. L'intubation trachéale immédiate et la
mise en place de voies d'abord veineuses sont
le préalable a toute prise en charge de
réanimation. Le risque de cette manoeuvre est
de provoquer un pneumothorax si les pressions
de ventilation (parfois difficile a controler a la
main) sont trop élevées. Le barotraumatisme
ventilatoire est quasi constant dans les
observations post mortem.

La réanimation initiale, en utilisant au besoin des
vasodilatateurs artériels pulmonaires (type
Tolazoline) ou la ventiaton a laide du
monoxyde d'azote, a pour but de restaurer un lit
vasculaire pulmonaire propre a assurer les
échanges gazeux et a stabiliser I'enfant avant

lintervention  chirurgicale. Ce délai de
stabilisation peut varier de quelques heures a un
ou deux jours.

Dans ces conditions, l'intervention chirurgicale
s'efforcera de réparer la bréche diaphragmatique
soit par une suture simple bord a bord des
berges diaphragmatiques, soit par la mise en
place d'une prothése de remplacement sur les
berges musculaires restantes.

L'efficacité de cette prise en charge néonatale
qui associe la réanimation et stabilisation
préopératoire  puis la chirurgie dépend
naturellement de la gravité initiale des lésions
(28).

Dans les formes graves, on peut proposer
l'utilisation des méthodes de circulation extra
corporelle soit en dérivant le systéme veineux
(assistance respiratoire extra corporelle : AREC,
veino-veineuse) soit en utilisant un canulage
artério veineux (extra corporeal membrane
oxygénation : ECMO, artério veineuse). Ces
méthodes améliorent de quelques points le
pronostic et représentent une prise en charge de
réanimation lourde (10). L'AREC est s(rement
moins invasive que I'ECMO qui suppose le
sacrifice de l'artére carotide primitive. Certains
auteurs proposent de les utiliser d'emblée dans
les formes graves pour assurer la stabilisation
du nouveau-né et au besoin de réaliser le geste
chirurgical sous couvert de l'assistance extra
corporelle. L'utilisation du monoxyde d'azote par
inhalation qui est directement vasodilatateur sur
le lit artériel pulmonaire est un progrés par
rapport aux prostaglandines qui agissent sur
I'ensemble vasculaire et ont donc l'inconvénient
de majorer "l'effet Shunt". Mais le monoxyde
d'azote n'agit que sur la composante
fonctionnelle de la réduction du lit vasculaire
pulmonaire et non sur sa composante
anatomique. Son utilisation a limmense
avantage de la simplicité.

Toutes ces méthodes de prise en charge
néonatale associent malgré tout lourdeur,
agressivité, et risque iatrogene. L'acceptation de
tels risques ne se concgoit que parce que le
pronostic vital de l'enfant est gravement
menacé. Malgré d'indéniables progrés, le
pronostic de la hernie diaphragmatique reste
sombre (1,23,25) dans les formes
anatomiguement graves, alors qu'il devient bon
dans les formes ou le foie est intra-abdominal.

Les résultats

L'avenement et les progrés du diagnostic
prénatal ont permis en fait de dépister de plus en
plusn de formes graves de hernie
diaphragmatique congénitale qui auparavant
entrainaient le décés a la naissance. De ce fait,
le pronostic ne s'est guére amélioré au cours de
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ces derniéres années malgré les progres de la
réanimation et la meilleure prise en charge a la
naissance. L'étude de larges séries cliniques
(25,6) a permis cependant de distinguer les
formes graves et les formes plus favorables de
la maladie, avec bien entendu des formes dites
"intermédiaires".

La prise en charge thérapeutique prénatale
La sévérité du pronostic, en particulier dans les
formes graves nous a amenés a réfléchir sur
d'autre moyens thérapeutiques en s'appuyant en
particulier sur les travaux de Michael
HARRISSON et I'équipe du "Fetal treatment
program" de San Francisco concernant le
chirurgie prénatale. Le principe de cette chirurgie
est de lever la compression pulmonaire avant la
28e semaine (début de la phase de croissance
alvéolaire) pour permettre une meilleure
croissance du poumon atteint puisque l'on sait
gue les lésions s'aggravent au cours de la
gestation (19,22,23,24,33).

Une telle chirurgie ne peut se concevoir en
clinique  humaine qu'aprés un travall
expérimental long et précis qui permet de tester
les paramétres de fiabilité de l'intervention de
qualité de la tocolyse et de la survie foetale. Ces
travaux ont été menés sur le primate entre 1985
et 1990 et ont permis d'enregistrer des résultats
encourageants avec 11 nouveau-nés vivants
sans séquelles sur 13 opérés dans la derniere
série.

L'anesthésie maternelle utilise les halogénés
(14,27). La surveillance hémodynamique
maternelle est extrémement précise avec
compensation adaptée de la vasodilatation
périphérique. L'analgésie est complétée par la
mise en place d'un cathéter péridural (32).

La voie d'abord maternelle est une laparotomie
sus-pubienne horizontale. L'incision utérine se
fait a distance du placenta préalablement repéré
par échographie. L'hémostase utérine est
soigneuse et les patientes opérées jusqu'a ce
jour n'ont pas eu besoin de transfusion. Le
foetus est extériorisé par I'extrémité caudale
dans la technique européenne (32).

L'équipe de San Francisco utilise une
extériorisation du membre supérieur (9), mais
ceci ne permet pas une voie d'abord suffisante
pour effectuer la réduction du foie dans de
bonnes conditions. Le foetus est ensuite
maintenu a température constante et surveillé
sur le plan de son hémodynamique et de son
oxygénation. L'intervention foetale débute par
une incision sous-costale suivie de la réduction
des visceres herniés. Le diaphragme est fermé
et remplacé par une prothése en silastic aprés
réduction du foie. Le diamétre abdominal étant
trop étroit, la cavité est élargie a l'aide d'une

deuxieme prothése sur la paroi abdominale.
Celle-ci est recouverte par le plan cutané. Le
foetus est réintégré dans la cavité abdominale,
l'utérus est fermé en utlisant de la colle
biologique, et le liquide amniotique est réinjecté
dans la cavité utérine.

La surveillance post-opératoire permet de suivre
les contractions utérines et le rythme cardiaque
foetal.

Le gros probleme a résoudre dans les suites
opératoires est celui de la tocolyse qui est faite
par une association de bétamimétiques et d'anti-
inflammatoires non stéroidiens. Dans notre
expérience, une grossesse a été maintenue 10
jours. Dans l'expérience américaine, le terme de
l'intervention étant de 28 semaines, la durée de
grossesse est de 10 jours a 6 semaines. Méme
si le séjour foetal dans I'utérus maternel est de
courte durée, le bénéfice acquis dans la stabilité
du foetus, assurée par le placenta maternel, en
per et post opératoire immédiat, rend la prise en
charge beaucoup plus simple. L'extraction du
foetus est effectuée par césarienne (32).

La chirurgie du foetus a utérus ouvert reste
cependant une technique dont les indications
tant foetales que maternelles doivent étre trés
rigoureuses. Le nombre de patients opérés tant
aux Etats Unis qu'en Europe reste encore
restreint pour établir une statistique valable. Les
résultats de cette chirurgie sont néanmoins
encourageants si l'on considére la gravité du
pronostic initial. L'analyse des échecs et la
qualité de la communication entre les différentes
équipes, permet des progrés constants en
particulier pour ce qui concerne la tocolyse.

Les échecs furent liés soit a des défauts
techniques soit a un échappement de la
tocolyse. L'un d'entre eux est lié a un accident
toxique foetal (nécrose rénale bilatérale) di a
lindométhacine 48 heures aprés lintervention
(7-16).

Lorsque la chirurgie prénatale n'est pas possible
ou non indiquée, on peut utiliser la réanimation
placentaire peropératoire au cours d'une
chirurgie pernatale. Cette technique toute
nouvelle peut bénéficier des acquis de la
chirurgie prénatale et garde l'avantage d'étre
beaucoup moins agressive sur l'utérus maternel.
Cependant, elle a pour le foetus l'inconvénient
d'étre plus tardive et de se faire donc sur des
Iésions plus évoluées.

Les résultats satisfaisants de I'expérimentation
animale en ce domaine permettent d'envisager
son application en clinigue humaine.

Les premiéres phases de lintervention et la
correction de la hernie diaphragmatique sont
identiqgues au déroulement d'une intervention
prénatale, I'extrémité céphalique du foetus étant
"in utéro". Lorsque la cure de la hernie est

Bargy F. La hernie diaphragmatique. Encyclopédie Orphanet. Février 2000.

http://www.orpha.net/data/patho/FR/fr-herniedia.pdf



http://www.orpha.net

orphanet

terminée, on place une voie d'abord veineuse.
Le foetus est alors extériorisé cependant que
l'utérus reste relaché et la sonde d'intubation
trachéale est mise en place. L'oxygénation
foetale est assurée par le cordon ombilical et par
la ventilation. La SaO2 foetale reste constante
pendant toute cette phase. Lorsque I'ensemble
de la préparation a la réanimation est en place,
le cordon ombilical peut étre coupé et le patient
placé en couveuse et confié au réanimateur.
Dés lors le nouveau-né n'aura plus a étre
déplacé ni opéré, on peut ainsi espérer une prise
en charge plus sereine et plus stable.

La mise en oeuvre de toutes ces méthodes doit
étre  discutéte de fagon précise et
multidisciplinaire  pour choisir la meilleure
indication thérapeutique en fonction de la forme
clinique et des circonstances du diagnostic.

Le pronostic de la hernie diaphragmatique reste
grave malgré tous les progrés acquis, et les
recherches en ce domaine continuent pour
I'améliorer encore.

Toutes ces méthodes thérapeutiques soulévent
bien entendu des discussions d'ordre éthique
surtout lorsqu'il s'agit d'opérer la mére pour
envisager de sauver l'enfant. Ces discussions
éthiques restent également au centre de la
décision d'indication thérapeutique. Il s'agit d'une
décision ou non seulement I'équipe médicale est
partie prenante mais également les parents de
I'enfant, l'ensemble de ces participants se
substituant en quelque sorte a la conscience que
le foetus ne peut exprimer lui-méme.

Avec la connaissance des circonstances du
diagnostic et des méthodes thérapeutiques
utilisables, il est possible de déterminer la
meilleure indication possible pour le foetus et
pour la mére, ce qui est au fond la prise en
charge obstétricale.

Prise en charge obstétricale materno-fcetale
La prise en charge obstétricale va dépendre de
la date du diagnostic prénatal durant la
grossesse, de la gravité anatomique de la forme
considérée et des possibilités thérapeutiques qui
sont offertes a I'enfant. C'est I'ensemble de ces
paramétres qui doit étre discuté au sein de
I'équipe médicale et avec les parents.

En cas de diagnostic prénatal précoce

Si le diagnostic prénatal est défini avant 28
semaines de gestation, il importe avant tout de
rechercher les malformations associées et les
criteres de gravité.

Lorsqu'il existe des malformations associées
non curables ou peu curables (anomalies
chromosomiques, syndrome polymalformatif) il
parait licite de proposer linterruption de la
grossesse.

hernie diaphragmatique isolée

Lorsque la hernie diaphragmatique est isolée et
que les critéres de gravité sont absents, on peut
donc proposer une prise en charge immédiate
du nouveau-né dans un centre spécialisé ou la
meére peut accoucher si les signes de gravité
n'‘apparaissent pas au cours de la surveillance.
Si au décours de la surveillance échographique
réguliere on voit apparaitre des signes de
gravité, en particulier I'ascension du foie dans le
thorax objectivée par la déviation de la veine
ombilicale dont le trajet, facile a repérer, change
d'obliquité et remonte vers le thorax, on peut
proposer une prise en charge plus précoce avec
un déclenchement de l'accouchement a 36
semaines.

Des lors que le choix thérapeutique est arrété,
les conditions obstétricales de la naissance ne
comportent pas de particularité. Cependant
certaines équipes anglosaxonnes préconisent la
césarienne systématique peu avant le terme
pour pouvoir programmer la réanimation dans
les meilleurs conditions. En France, les
indications d'une naissance par césarienne sont
litges a des indications obstétricales soit
purement maternelles, soit en rapport avec une
souffrance foetale. Dans ces conditions, la
chirurgie pernatale peut représenter une solution
prometteuse bénéficiant des acquis techniques
de la chirurgie prénatale.

IV.1.2 Formes graves précoces

Lorsque la hernie diaphragmatique est isolée et
que les criteres de gravité sont d'emblée
présents avant 28 semaines, l'indication foetale
d'une chirurgie prénatale peut étre discutée en
plus des autres thérapeutiques.

La chirurgie prénatale dans ces cas est une
arme supplémentaire que l'on peut proposer au
foetus mais qui ne peut se concevoir qu'en
fonction de [lintérét et des indications
maternelles.

Il existe dans une telle discussion deux
indications a prendre en compte : une indication
pour la meére, une indication pour le foetus.

L'indication foetale

L'indication foetale est facile a déterminer
puisqu'il s'agit d'une hernie diaphragmatique
isolée diagnostiquée avant 28 semaines, ou sont
présents les critéres de gravité.

L'indication maternelle

Elle est plus difficile a concevoir puisqu'elle tient
compte des risques maternels encourus et de
I'avenir obstétrical de la patiente.

Les risques maternels sont ceux de toute
chirurgie maternelle, puisqu'il faut opérer la mére
pour pouvoir opérer l'enfant. Les risques
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anesthésiques sont bien codifiés et bien
contrélés. lls sont totalement dépendants du
paradoxe anesthésique entre la nécessaire
tocolyse aux halogénés et la vasodilatation
périphérique qu'elle suppose. Cette anesthésie
ne peut étre le fait que d'une équipe habituée a
ce type de chirurgie chez I'animal et en clinique
humaine.

Les risques hémorragiques existent également
méme s'ils sont bien contrélés (sur 5 patientes
opérées dans notre expérience 4 n'ont nécessité
aucune transfusion).

Le risque d'embolie amniotique est prévenu par
la pose immédiate des clamps d'hémostase
utérine .

A plus long terme, les risques maternels sont
ceux présentés par la cicatrice utérine. Dans
I'expérience actuelle et dans la série de Michael
HARRISSON comprenant 16 patientes, 6 ont pu
mener une grossesse normale jusqu'a terme
sans difficulté. L'accouchement a eu lieu par
césarienne, les enfants étaient normaux (18-20).
Les parents du foetus doivent étre bien entendu
parfaitement informés de ce type de risques,
mais aussi de la fagon de les contrdler. Ainsi le
choix de lindication se fait entre I'équipe
soignante multidisciplinaire et les parents pour
mesurer les risques pris et le bénéfice que I'on
attend.

L'indication maternelle en I'état actuel des
choses concerne plus volontiers des femmes
ayant dépassé 35 ans ou qui ont un long passé
de stérilité lorsque la volonté du couple est de
tout mettre en oeuvre pour traiter le foetus. Aux
Etats-Unis, les indications maternelles sont plus
larges, tenant compte de mentalités différentes
et d'une I|égislation ou linterruption de la
grossesse n'est pas possible dans le dernier
trimestre.

Ainsi dans notre expérience sur 40 hernies
diaphragmatiques congénitales dépistées ces 3
derniéres années, 28 étaient des formes graves
et 12 des formes favorables. Il y avait en théorie
28 indications foetales de chirurgie prénatale.
Sur ces 28 formes graves 5 avaient des
malformations associées et 4 ont été
diagnostiquées aprés 28 semaines (6).

Sur les 19 foetus restants, 13 meéres avaient
moins de 35 ans, 7 ont opté pour linterruption
de la grossesse, 6 pour la chirurgie néo-natale.
Cet ensemble comporte un survivant dont
I'évolution clinique a 7 ans est satisfaisante. Six
autres meres avaient plus de 35 ans, aucun
couple n'a opté pour l'interruption de grossesse,
3 ont choisi l'intervention prénatale, 3 ont opté
pour une prise en charge néonatale.

Ce groupe ne comporte également qu'un
survivant opéré avant la naissance dont I'état
clinique est satisfaisant a 6 ans de recul. Le

groupe comportant 12 formes dites "favorables"
comporte 8 survivants sans séquelles.

Cette courte série indique qu'il n'y a pas de
panacée en matiére thérapeutique mais un
éventail de méthodes ou la chirurgie prénatale
garde une place si l'indication en est rigoureuse.

En cas de diagnostic prénatal tardif ( > 28
semaines)

Lorsque le diagnostic prénatal est fait aprés la
28eme semaine, la chirurgie prénatale ne se
discute plus.

Les indications thérapeutiques possibles sont la
chirurgie pernatale et la prise en charge
immédiate aprés la naissance par l'équipe de
réanimation  néonatale  chirurgicale. Une
naissance avant terme apres corticothérapie
maternelle peut étre envisagée dés lors que I'on
sait que les lésions feetales s’aggravent pendant
la gestation, surtout a la fin. L'indication de la
mise en route d'une oxygénation extra-corporelle
de type AREC ou ECMO, lutilisation du
monoxyde d'azote peuvent étre envisagées
d'emblée dans les formes graves qui ne
répondent pas a la réanimation.

Toutes les équipes s'accordent a I'heure actuelle
pour attendre la stabilisation hémodynamique et
ventilatoire de l'enfant pour faire la cure
chirurgicale de la malformation. Ce temps
chirurgical est en effet générateur d'instabilité en
particulier lors de la réduction du foie quelle que
soit I'habileté des opérateurs. C'est cette phase
d'instabilité que l'on n'observe pas lors de la
chirurgie prénatale ou pernatale.

En présence d'une forme grave ou intermédiaire,
la chirurgie pernatale avant 35 semaines peut
étre proposée car elle peut constituer un progrés
dans la stabilisation pré opératoire de I'enfant au
prix d'une césarienne pour la mere. Certaines
équipes anglo-saxonnes dailleurs suggerent
l'utilisation d'une césarienne systématique en
cas de hernie diaphragmatique diagnostiquée
avant la naissance.

En présence d'une forme "favorable", une prise
en charge post-natale classique aprés un
accouchement par voie basse parait en I'état
actuel des choses étre la proposition la plus
raisonnable. Cependant dans les formes dites
"favorables", on déplore encore un décés sur
guatre enfants opérés et il n'est pas illogique de
chercher a progresser dans ces formes en
améliorant les performances de la prise en
charge. Seules les études prospectives sur
plusieurs années permettront de faire le point
sur la validité de ces différentes méthodes.

Conclusion
La hernie diaphragmatique congénitale reste,
malgré les progrés du diagnostic prénatal et de
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la réanimation néonatale chirurgicale, une
malformation dont le pronostic est sévere. Il
importe de faire la part dés avant la naissance
des formes graves et des formes favorables de
la maladie. Ainsi pour I'obstétricien comme pour
le chirurgien pédiatre et I'équipe de réanimation,
le foetus devient un patient a part entiere qu'il
convient de traiter. Dans la trés grande majorité
des cas lorsque la survie est obtenue, méme au
prix d'un traitement lourd, elle se fait sans
séquelles et cette information est souvent
fondamentale dans l'attitude des parents face
aux choix thérapeutiques qui leur sont proposés.
Plus rarement, on peut observer des séquelles
en particulier broncho-dysplasiques, consécutive
a une longue période de ventilation artificielle a
pression élevée. De grands progrés sont encore
possibles pour améliorer le pronostic de cette
maladie. Les techniques de chirurgie a utérus
ouvert n'en sont qu'un des aspects mais elles
sont porteuses d'espoir.
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