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Sigles et abréviations

HDC  Hernie diaphragmatique congeénitale
HTAP  Hypertension artérielle pulmonaire
ECMO ExtraCorporeal Membrane Oxygenation
VG Ventricule Gauche

VD Ventricule Droit

DRA  Detresse Respiratoire Aigue

ETT Echocardiographie Trans Thoracique

AG  Anesthesie generale

LHR Lung Head ratio

RGO Reflux gastro oesophagien

SA Semaine d’amenorrhée

HR  Hazard ratio

VM  Ventilation mécanique

HFO Ventilation par oscillations a haute fréquence
RVP Resistance Vasculaire Pulmonaire

NOi  Monoxyde d’azote inhalée

CHU Centre Hospitalier et Universitaire
FOGD Fibroscopie cesogastroduodénale

TDM  Tomodensitométrie

IRM  imagerie par résonnance magnétique
PO2  pression artérielle en oxygene

PCO2 pression artérielle en dioxyde de carbone
PCA persistance du canal artériel

SpO2 saturation pulsée en oxygeéne
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1. Introduction :

La hernie diaphragmatique congénitale (HDC) est une malformation qui se définit
comme I’issue des viscéres abdominaux a travers un défect embryonnaire de la
cloison musculo-aponévrotique du diaphragme. C’est une embryopathie
caractérisée par un défaut de développement de tout ou une partie du diaphragme.
La taille de ce défect va de quelques millimetres a une agénésie compléte de la
coupole. Il en résulte une herniation des organes intra abdominaux dans le thorax.
L’hypoplasie pulmonaire (HP) et I’hypertension artérielle pulmonaire (HTAP) en
seraient les consequences directes [1,2,3,4,5,6,7]. Il s’agit d’une pathologie rare,
de pronostic sombre et surtout avec une mortalité non négligeable malgré le
progres de la réanimation (30 a 60%) [1,2]. Sa prévalence est estimée a 2.6/10.000
naissances avec une augmentation de 0.5% par an [2,3]. Le taux de diagnostic de
la HDC est passé en occident de 60% en 2016 a 92.2% en 2020 incluant le
diagnostic anténatal [1, 3,4,5].

Cependant il faut souligner I’écart important dans le diagnostic et la prise en
charge de la HDC en fonction du niveau de développement du plateau sanitaire
des pays. En Afrique, les efforts de la politique sanitaire sur la santé maternelle et
infantile ont contribué a fortement augmenter le taux des consultations prénatales

(CPN) avec réalisation d’au moins une imagerie prénatale [1,3].

En 2018, le rapport de I’'UNICEF souligne le défi encore persistant sur le suivi de
la grossesse et sa qualité, ainsi que son impact sur la mortalité néonatale en
Afrique [1,2]. Toutes les publications africaines avant 2020, rapportaient un taux
de diagnostic des malformations pulmonaires <10% [3]. Ceci refléte nos réalités
dans le suivi des grossesses, le diagnostic et la prise en charge des pathologies

malformatives.
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En Afrique trés peu d’études ont été effectuées sur le sujet. Au Maroc, les services
de néonatalogie et de chirurgie pédiatrique du CHU de Fes ont enregistré de 2004
a 2010 sur 6 ans soit 13 cas, de 2010 a 2016 sur 6 ans soit 22 cas [1]. Une étude
rétrospective réalisée a Dakar de 2010 a 2019, Papa Alioune Mbaye et al [3] ont
rapporté 12 cas avec une fréquence hospitaliere de 0.9 a 5.4% et celle réalisée de
2019 a 2024 sur 5 ans soit 43 cas donc une augmentation d’environ 50% entre ces
périodes [3].

Au Mali les études sont quasi inexistante en pédiatrie.

La HDC est une urgence diagnostic et de réanimation néonatale adéquate avec
implication d’une équipe pluridisciplinaire qualifiée. Malgré les efforts le
diagnostic anténatal et la prise en charge restent encore un challenge a plusieurs

niveaux [1].

Nous avons initié ce travail a travers un cas qui a éte pris en charge dans le service
dans le but de faire 1’état de la question et discuté a la lumiére de la littérature sur
les problématiques liés a cette hernie diaphragmatique congénitale. Les études
demeurent rares sur la question dans la littérature de fagcon générale, ainsi nous

avons formulé comme objectif ce qui suit :
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2. Objectifs :
2.1. Objectif général :
Rapporter un cas d’hernie diaphragmatique congénitale hospitalisé dans le service
de néonatologie du CHU Gabriel Tourée
2.2. Objectifs spécifiques :
> Faire la revue de la littérature
»> Décrire les différentes formes de HDC
> Décrire les caractéristiques clinigues.

» Comparer les difficultés diagnostiques et de prise en charge
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4. METHODOLOGIE
4.1. Cadre d’étude
L’¢étude s’est déroulée au Centre Hospitalier Universitaire (CHU) Gabriel Touré
de Bamako plus spécifiquement dans le service de Néonatologie du département
de Pédiatrie.

¢ Présentation du Service de néonatologie :
Le département de Pédiatrie du Centre Hospitalier Universitaire (CHU) Gabriel
Touré de Bamako abrite le principal service de néonatologie de référence du pays
qui a été créé en 1999. 11 était jusqu’en décembre 2007, un service de réanimation
assurant la prise en charge des enfants ayant une détresse vitale ainsi que des
nouveau-nés. Pendant et aprés sa rénovation en 2008, il a été exclusivement
réserve a la prise en charge des nouveau-nés.

> Infrastructure et équipement
Le service comporte un hall d’accueil pour les accompagnants, des salles de
consultation externe et de quatre salles d’hospitalisation réparties comme suit :
une salle d’hospitalisation des nouveau-nés a terme stables, une salle des
nouveau- nés a terme instables, une salle des prématurés stables, une salle des
prématurés instables. Un bureau sert a I’accueil et au tri des nouveau-nes regus en
consultation d’urgence et un autre a I’accueil des nouveau-nés suivis en
ambulatoire.

» Capacité d’accueil et d’hospitalisations
La capacité d’accueil est de 49 places (berceaux, incubateurs, tables chauffantes).
Le nombre annuel de consultation était de 3713 en 2022 soit 17% des
consultations de la pédiatrie. Le nombre annuel d’hospitalisation était de 3061 en
2022, soit 44% des hospitalisations du département de pédiatrie et 23% de celle
du CHU Gabriel Touré. Quinze pour cent de naissances « in born » sont

enregistrés. Source service.
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» Personnel
Le personnel permanent est constitue par 5 pédiatres et 24 infirmiéres. Ceux-ci
sont appuyés par les médecins en cours de formation de pédiatrie et les étudiants
en médecine travaillant dans le cadre de leur thése de fin d’études.

> Les activités du service
Les activités du service sont la consultation (urgence et suivi post-hospitalisation),
I’hospitalisation, la formation et la recherche. La visite journaliere est effectuée
par les medecins et consiste a examiner quotidiennement de fagon systématique
chaque nouveau-né en présence d’un accompagnant avec délivrance
d’ordonnances et de bulletins d’examens complémentaires. Des conseils sont
également prodigués a I’accompagnant par rapport aux soins locaux, I’hygiéne et
I’alimentation du nouveau-né. A la sortie, un carnet de santé comportant le compte
rendu de I’hospitalisation et les informations essentielles pour le suivi en
ambulatoire est délivré. Le suivi post hospitalisation des nouveau-nées est effectué
deux fois par semaine. Les soins journaliers sont assurés par les infirmiers
organises en 4 équipes de 5 ou 6 personnes qui se relaient toutes les 12 heures. Un
forfait de cing mille Francs CFA est payé comme frais d’hospitalisation pour toute
la durée du séjour.
4.2. Type et période d’étude
I1 s’agissait d’une étude descriptive d’un cas clinique admis le 17/08/2024.
4.3. Source et Saisie des donneées :
Les données ont été recueillis a partir du carnet de santé de la mére, du dossier
médical d’observation du service, du compte rendu opératoire du bloc.
La saisie a été faite sur Microsoft Word.
4.4. Ethique et déontologie
Le recueil des données a été effectué apres I’obtention de 1’autorisation des
parents du malade avec le respect de I’anonymat et de la confidentialité des

informations.
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5. Observation médicale :
Nous rapportons le cas d’un nouveau-né né le 15/08/2024 a 23h45mn ; sexe
féminin, domicilié a Kati qui nous a éteé référé par le centre de santé de référence
de la commune 11 (CSREF commune I11) pour détresse respiratoire a la date du
17/08/2024 a 03HO9mn.Née d’un mariage non consanguin et les deux parents
seraient sans antécédent (ATCD) notables.
La meére est &gee de 38 ans ; sixieme geste, sixieme pare dont cing enfants vivants
et un enfant décédé (G6P6V5D1A0). Le déces concerne le 1¢" enfant a j7 de vie
dans un contexte inconnu. Notre patient est le 5¢ enfant vivant de la fratrie. Issu
d’une grossesse menée a terme.
Le déroulement de la grossesse :
Il s’agissait d’une grossesse suivie par une sage-femme avec quatre consultations
prénatales. Il n’y avait pas de critéres d’infection materno-feetale.
Bilan réalisé :

Taux d’hémoglobine : 12,1g/dl

Groupage/Rhésus : O positif

SRV : négatif (les autres sérologies n’ont pas été réalisées)

Trois échographies obstétricales a 12 SA, 19SA et 34SA qui étaient toutes
sans particularite.
L ’accouchement :
Il a été réalisé par voie basse sans notion de réanimation néonatale et un score
d’Apgar non connu et le poids de naissance était de 3000g et une taille de 44 cm,
périmetre cranien (PC) 34 cm.
L’examen clinique :
Les parametres anthropometriques et les constantes vitaux a I’admission :
Poids : 28509 Taille : 44cm Périmetre cranien : 34cm
Température : 36,9°c  fréquence cardiaque : 168batt/mn

Fréquence respiratoire : 65cycles/mn saturation en oxygene :82% AA
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L’examen physique a objectivé une detresse respiratoire sévere avec cyanose
(Indice de Silverman a 5 et une Saturation en O2 de 82% sous air ambiant) ; une
voussure de I’hémithorax gauche, un élargissement du mamelon, une déviation
des bruits du cceur a droite, une diminution du murmure vésiculaire dans le champ
pulmonaire gauche a I’auscultation pulmonaire et un abdomen plat. L’hypothése
d’une HCD fut posée. On notait la présence d’une fistule prétragienne bilatérale
(anomalie de fusion des bourrelets cutanés qui sont a 1’origine du pavillon de
I’oreille nécessitant la recherche d’autre malformation surtout rénale) et le reste
de ’examen était sans particularité.

Un bilan a visé diagnostic a été demande dont une radiographie de thorax de face
et une TDM thoraco-abdominale.

La radiographie du thorax de face :

Conclusion : une opacité héterogéne diffuse du champ pulmonaire gauche en
continuité avec 1’abdomen associée a un syndrome de masse mediastinale se cf. a

la figure N°1.

Figure N°1 : Radiographie thorax de face
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La TDM thoraco-abdominale :
Conclusion : une hernie diaphragmatique gauche responsable d’un effet

de masse sur le médiastin associé a une bronchopneumopathie droite se cf. a la

figure N°2 et figure N°3

Figure N°2 : TDM thoraco-abdominale sans injection de produit de contraste
iodé.
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Figure N°3 : TDM thoraco-abdominale aprés injection de produit de contraste
iodé.
Le bilan préopératoire était composé de :
Groupage sanguin /rhésus : A rhésus positif,
Numération formule sanguine (NFS) :
Globules blancs :6400/ul
Granulocytes : 68,7 % soit 4400/ul
Lymphocytes : 24,6% soit 1600/l
Globules rouges :6390000/ul
Hémoglobine a 18,5 g/dI
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Hématocrite 54,2%
Plaquettes 209000/pl
La proteine C réactive négative
Biochimie :
La glycémie 5Smmol/Il
Créatinémie 47 pumol/I
Bilan d’hémostase :
Taux de prothrombine : 80%
Temps de céphaline active : 44,3s.
INR : 1,45
L’échographie cardiaque (a la recherche d’une malformation cardiaque et une
HTAP) qui est revenue normale
Prise en charge a la néonatologie avant I’intervention selon le protocole du
service était de :
> Nouveau-né en décubitus latérale
> Oxygenothérapie 3 I/mn avec diminution progressive du débit a 11/mn
» Serum glucosé 10 %
» Electrolytes : gluconate de calcium ; chlorure de sodium ; chlorure de
potassium
» Uvesterol ADEC : une dose de la pipette (1ml) par jour
> Alimentation fractionnée a la cuillére a base de lait maternel toutes les 02h
» Soins locaux
Prise en charge chirurgicale a été faite au bloc par les chirurgiens pédiatres du
CHU Gabriel Touré de Bamako a J16 de vie (apreés stabilisation hémodynamique
du nouveau-ne).
Compte rendu opératoire :
« Apres asepsie une incision oblique sous costale gauche a un travers de doigt

sous anesthésie générale plus intubation orotrachéale a été effectué suivie de la
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dissection musculo-aponévrotique, a la coeliotomie 1’exploration trouve un défect
diaphragmatique contenant le gréle, le colon, I’estomac et une hypoplasie
pulmonaire gauche. Le geste réalisé a été la réduction des anses, de 1’estomac ;
mise en place d’un drain dans la cavité pleurale gauche, fermeture du défect par
un fil a peau sans incident, ni accident, avec une hémostase compléte et
satisfaisante puis la fermeture plan-par-plan plus pansement ».
Les suites opératoires ont été simples.
En post opératoire immédiat, la prise en charge a été fait a la réanimation pendant
2 jours, avec une evolution favorable.
Prise en charge post-chirurgicale en néonatologie selon le protocole du service
> Apports : Sérum glucose 10 % a 150 ml/kg/24H associé aux électrolytes :
gluconate de calcium ; chlorure de sodium ; chlorure de potassium
> Antalgique : paracétamol injectable a raison de 75mg/kg/06h en IVD
> Antibiothérapie :
o Céfotaxime :100mg/kg/J pendant 7jours
o Gentamicine :3mg/kg/j pendant 3jours

> Alimentation a base de lait maternel toutes les 02h par tétée directe
» Uvestérol ADEC : une dose de la pipette (Iml) par jour
» Soins locaux
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Le suivi postopératoire :
Le contrdle a J1 post opératoire a la radiographie du thorax de face a objectivé

une hypoplasie pulmonaire gauche se cf. a la figure N°4.
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Figure N°4 : Radiographie thorax de face en post opératoire immediat

Evolution :

Devant 1’évolution favorable elle est sortie au 8™ jour post opératoire avec un
séjour global de 25 jours d’hospitalisation.

Le plan de suivi en ambulatoire était fait: un contrle a une semaine, deux
semaines, un mois, trois mois, six mois et neuf mois. Le contréle consistait a
¢évaluer 1’état cardiovasculaire, nutritionnel, neurodéveloppemental et a détecter
les complications liées a la HCD ou au traitement chirurgical.

Le nourrisson a neuf mois et présente un retard de croissance (les rapports poids/
age et taille/age sont inférieures a moins trois déviation standard) et un

développement psychomoteur normal.
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Le contrble a M1 post opératoire a la radiographie du thorax de face a objective

une hypoplasie pulmonaire gauche se cf. a la figure N°5

Figure N°5 : Radiographie thorax de face de contrdle a 1mois post

opératoire
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6. Commentaires et discussions :
L’¢étude clinique de notre cas nous a permis de faire les constats suivants : c’est
une pathologie malformative rare ; peu d’étude ont traité la question dans notre
contexte. On note une insuffisance voire 1’absence de diagnostic anténatal. Le
diagnostic est tres souvent tardif, le plus souvent apres naissance. Par ailleurs, le
plateau technique est inadéquat et on note 1’absence d’un protocole standardisé
pour la prise en charge.

> Epidémiologique :
Dans la littérature 1’incidence de la hernie diaphragmatique congénitale varie
entre 1/3000 a 1/5000 naissances vivantes [1, 4, 6,9].
En Afrique plus précisément au Sénégal des prévalences hospitalieres annuelles
variant entre 0,9 et 5,4% sont rapportées par certains auteurs [4].
Ce chiffre ne reflete probablement pas la réalité dans notre continent, car ces
chiffres ne tiennent pas compte des morts feetales in utero ni des mort-nes.
Les données de notre cas, a I’image des séries africaines ne nous ont pas permis
de definir une véritable incidence locale. Notre travail rejoint la dynamique serie
d’auteurs africains, qui, ces dernic¢res années mettent en exergue la problématique
de I’épidémiologie et de la prise en charge du HCD sur le continent.
Par ailleurs nous ne disposons pas de registre pour notifier les cas.
La prévalence de cette malformation n’est pas connue parce qu’on peut avoir :

o Des décés par DRNN (détresse respiratoire néonatale) non diagnostiquer

e Le diagnostic non fait du fait des symptémes non spécifiques dans les

formes a révélation tardive dans les structures périphériques.

e Le diagnostic anténatal est rare [1,4].
Dans les pays technologiguement avancés, le diagnostic est généralement posé en
anténatal lors d’une échographie avant la 22¢me semaine d’aménorrhée devant la
mise en évidence des organes herniés dans le thorax, souvent associés a une

déviation du ceeur et a un hydramnios [10, 11,12].
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L’IRM feetale est I’examen de deuxiéme intention pour confirmer le diagnostic et
évalue le degré d’hypoplasie pulmonaire [10,13].

Le diagnostic anténatal permet de dépister les formes graves de la maladie et de
proposer une prise en charge adaptée [2]. Le diagnostic n’est pas fait en anténatal
comme dans les séries des pays développés qui rapportent un diagnostic anténatal
dans I’ensemble des cas [1, 2].

Notre cas observe était agé de 5 jours au moment du diagnostic qui rejoint celui
de Alaoui Othmane au Maroc dont 1’age moyen était de 6 jours [1] ; moins agé
que celui de Kalli M.M et col [14] qui était &gé de 6 mois et celui du M.
BOUSKRAOQUI et col dont la moyenne d’age était de 20 mois [2].

Ceci pourrait s’expliquer par la consultation plus précoce de notre cas di a
I’installation d’une détresse respiratoire a la période néonatale précoce.

L’idéale serait de découvrir toute HDC a la période prénatale ou au pire la
rechercher systematiquement devant toute mauvaise adaptation a la vie extra
utérine dés les premiéres heures de vie.

La plupart des études rapportent une prédominance masculine nette dans la hernie
diaphragmatique congénitale (HDC) : elle survient de 30 a 50% plus chez les
garcons gue chez les filles [2, 4,15]. Dans notre cas, le patient est de sexe féminin
qui rejoint celui de Soukaina Ait Hmadouch et col. au Maroc [9] et celui de Kalli
M.M et col au Tchad [14]. Ceci pourrait s’expliquer par le seul cas que nous avons
trouvé et démontre de plus la rareté de la pathologie.

L’atteinte diaphragmatique est habituellement unilatérale, avec une prédilection
pour le coté gauche dans pres de 80 a 90% des cas, dans 10 a 15% des cas a droite,
elle est exceptionnellement bilatérale moins de 1% [1, 4, 9, 10, 16,17, 18,19, 20,
21,22].

Ceci pourrait s’expliquer par une fermeture plus précoce du canal pleuro-
péritonéal droit ou par la présence hépatique dans une hernie diaphragmatique
droite [18, 21,23].
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Quant aux formes gauches, elles sont de loin les plus nombreuses. En effet, dans
notre cas le patient présentait une HDC gauche postéro-latérale qui est similaire
au donné de la littérature.

» Diagnostic :
Le diagnostic de la HDC peut étre précoce ou tardif et varie selon les

manifestations cliniques néonatales précoces ou retardées.

® Diagnostic anténatal :
Le but du diagnostic prénatal est de faire le diagnostic de la HDC, évaluer la
sévérité de 'HTAP et établir le pronostic. L’évaluation du taux de diagnostic
prénatal n’est plus d’actualité dans les publications récentes des pays développés
I’objectif 100% est presqu’atteint ; dans la série de M. Mirand et col ont trouvé
un taux de 92.2%. [1].
En Afrique, le taux de consultation prénatale (CPN) varie d’un pays a I’autre, 34
a 80-87%. Le taux de mortalité néonatale varie également d’un état africain a
I’autre de 12% a 75% pour un méme taux de CPN (4 CPN). Ces chiffres
témoignent du peu de lien entre la consultation prénatale et la mortalité néonatale
en Afrique et surtout soulevent la question de la qualité des CPN [2].
Dans notre contexte, le suivi effectif des grossesses reste encore un challenge ce
qui complique fortement le diagnostic prénatal des pathologies malformatives.
Le tableau est quasi identique en Afrique. Au Sénégal, 50% d’échographie
obstétricale, pour aucun diagnostic prénatal [9] comme dans notre cas.
Aux services de néonatalogie et de chirurgie pédiatrique de Fés jusqu’en 2016,
aucun cas de diagnostic anténatal n’était enregistré selon les travaux réalisés sur
le sujet [9]. Entre 2018 et 2020, 5 cas furent enregistrés a 1’unité¢ de diagnostic
prénatal du CHU Hassan Il de Feés [9].
Dans tous les cas, la découverte anténatale d’une HDC impose 1’accouchement
dans un centre spécialisé en réanimation néonatale pour assurer la meilleure prise

en charge dés la naissance.
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® Diagnostic postnatal :
Le but du diagnostic postnatal est d’identifier la HDC, distinguer la forme isolée
et rechercher les malformations associees.
Certaines éetudes ont montré que 5- 25% des cas de hernie diaphragmatique
congénitale se révelent en période néonatale, dans la majorité des cas pendant
I’enfance, et rarement a I’age adulte [15].
Notre patiente a présenté les signes cliniques des la naissance et le diagnostic a
été posé a J5 de vie. Elle est conforme a certaines données de la littérature
Africaines. Dans une étude réalisée par Widad Kojmane et col au Maroc 81.39%
des patients ont présenté les symptomes dans les premiéeres 24 heures conduisant
Systématiquement a la realisation d’une radiographie pulmonaire permettant un
diagnostic dans I’immédiat [4].
Ce retard est imputable du manque de diagnostic anténatal et a I’organisation du
circuit des soins.

> Clinique :
En période post natale comme la notre trois (3) signes cliniques permettent de
suspecter le diagnostic : détresse respiratoire, déviation des bruits du coeur et un
tableau d’asphyxie aigue [1,2,3,4].
En effet dans notre cas la détresse respiratoire était le principal signe qui rejoint
les résultats d’autres auteurs 71 ,4% et 93,33% [9].
La confirmation du diagnostic en milieu Africain advient souvent par la
combinaison des explorations radiologiques du thorax, le transit baryté
aesogastroduodénale (TOGD) et le scanner thoraco-abdominal par opposition a
celle des pays développés dont IRM apporte aussi bien le diagnostic et le pronostic
[3.8].
Dans notre cas la confirmation a été faite par la TDM et la radiographie qui ont

objectivé en plus de la HCG une hypoplasie pulmonaire gauche.
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» Traitement :
Avant la HDC était une urgence chirurgicale mais actuellement a travers les
études elle est devenue une urgence de réanimation néonatale.
La prise en charge est alors pluridisciplinaire regroupant les gynécologues-
obstétriciens, les pédiatres (néonatologie), les chirurgiens pédiatres, les
réanimateurs et les radiologues pédiatriques.
La pris en charge chirurgicale est faite apres stabilisation hémodynamique du

patient. Elle comporte :

® Pris en charge anténatale qui est inexistant dans notre continent.
Le but est de prévenir I’HTAP, restaurer la croissance adéquate du poumon

et d’améliorer la survie.

® Pris en charge postnatale consiste a obtenir la stabilité hémodynamique par
une réanimation.

La stratégie de la ventilation vise a maintenir une saturation préductale entre 80
et 95%, la saturation postductale > 70% et la pression partielle en dioxyde de
carbone (Paco2) entre 50 et 70 mm Hg [24].
La prise en charge initiale est fondamentale dans les formes de HDC entrainant
une détresse respiratoire immediate. La ventilation au masque est contre-indiquée
car le ballonnement gastrique aggraverait la détresse respiratoire [8,25,26,27,28].
Par contre, une intubation endo trachéale (sonde de 3,5mm pour un enfant a terme
ou sonde de 3mm au ballonnet) est immediatement mise en place pour la
ventilation assistée [1, 2, 4,18, 25, 27].
De plus, le nouveau-né est placé dans une position adéquate pour 1’aider a respirer
- decubitus latéral du coté de la hernie [18].
La stabilisation préopératoire repose sur une oxygénation et une prise en charge
de PHTAP qui sont complexes et spécifiques ; ainsi que le maintien de

1’hémodynamique et de la sédation [2, 29,30].
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Les moyens de stabilisation préopératoire sont :

v Ventilation en oscillation a haute fréquence (VOHF) en association au

surfactant exogeéne

v Monoxyde d’azote (NO)
Le NO est un vasodilatateur pulmonaire. Si I’efficacité du NO inhalé est certaine
dans les causes d’HTAP, son effet dans le cadre d’une HDC montre des résultats
inconstants, reflétant la complexité de ’'HTAP dans cette pathologie.
Neanmoins, il n’existe actuellement pas de preuve que le NO améliore le devenir

des hernies diaphragmatiques congeénitales [1].

‘/Surfactant exogene
L’immaturité pulmonaire des HDC a proposé 1’administration systématique du
surfactant exogene afin de pallier et d’améliorer le recrutement alvéolaire [4].
L’intérét du surfactant exogéne dans la HDC est trés controversé. Par ailleurs, il
n’existe pas d’argument clinique suggérant que le surfactant exogéne améliore le

pronostic de ces enfants [1, 4].

‘/L’ECMO (extra-corporeal membranous oxygenation) ou 1’oxygénation
extracorporelle de membrane / 1’assistance respiratoire extracorporelle
(AREC)

L’oxygénation extracorporelle (ECMO) est une technique qui vise a assurer une
oxygeénation et une décarboxylation adéquate, et de limiter le baro-volo
traumatisme du poumon. Dans I’HTAP (et particulierement au cours HDC),
I’ECMO veino-artérielle permet de limiter le pré charge du VD (ventricule droit)
et la défaillance cardiaque droite [4, 22, 25,29].

\/Autres moyens de stabilisation préopératoire (la ventilation liquide ;
I’alprostadil (Prostine)).
En Afrique et en particulier au Mali, nous ne disposons pas de ces supports de

ventilation artificielle ni des produits vasodilatateurs cites precédemment.
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Par ailleurs, durant cette période, nous veillons a ce que le patient soit stable et la
stabilisation préopératoire consiste a surveiller les constantes vitales du patient et
a rétablir un équilibre hémodynamique de maniére a supporter la cure
chirurgicale.
Plusieurs voies d’abords sont décrites apres la stabilisation du patient, mais la
laparotomie est I’abord le plus utilisé¢, comme dans notre cas. Elle permet de poser
aisément le diagnostic et offre un grand jour sur les organes intra abdominaux ce
qui permet la correction des mal rotations, 1’inspection des organes réduits et le
traitement du sac herniaire s’il est présent pour prévenir un épanchement pleural
[31, 32].
Le défect diaphragmatique est suturé toujours au fil non résorbable pour les
bréches de petites dimensions comme dans cette observation [3,32]. Pour les
bréches de grandes dimensions, la réparation se fait soit avec un lambeau du
muscle grand dorsal ou des muscles abdominaux, soit avec une prothése
biologique ou synthétique. La mise en place systématique d’un drain thoracique
n’est pas recommandée car pouvant causer un barotraumatisme [3,32].
Les suites opératoires sont souvent simples dans le cas de HDC isolée dans la
littérature [33,34] comme dans notre cas.

> Evolution et pronostic :
Prés de la moiti¢ des enfants porteurs d’'une HDC survivants vont présenter des
séquelles [4]. Elles sont nombreuses et concernent essentiellement la sphere
respiratoire et digestive.
L’évolution des HDC de révélation immédiate dépend de plusieurs facteurs dont
les plus importants a considérer sont les malformations associées, I’importance de
I’hypoplasie pulmonaire, le traitement mis en route [4].
A court terme, ’infection nosocomiale et le RGO sont les deux complications
fréeqguemment retrouvées en postopératoire. Dans notre cas les suites ont éeté

simples.
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A long et moyen terme, on rapporte une occlusion sur bride et une récidive de la
hernie ainsi que la moitié des enfants post-opérés de HDC se retrouvent avec des
séquelles. On note surtout le RGO avec une incidence supérieure a 62% [3,4] ;
des atteintes respiratoires a type de dysplasie broncho-pulmonaire, une sensibilité
aux infections virales ainsi que des troubles nutritionnels a type de retard de
croissance et trouble de I’oralité qui représentent respectivement et 50 % a lan et
25% a 1 an selon I’HAS [4]. Dans notre cas le nourrisson présente un retard de
croissance.

La hernie diaphragmatique congénitale est une pathologie tres grave, elle présente
une mortalité assez importante.

Le taux de mortalité est trés variable selon les études, environ 30 a 60% selon la
Haute Autorité de la Santé [2,4].

D’aprés une méta-analyse réalisée sur les facteurs de la mortalité, les taux de
mortalité vont de 8% a 79% [1]. La mortalité est de 48% dans les HDC isolées ;
I’association a une malformation ou la prématurité aggrave le pronostic avec une
mortalité de 80% et 83% respectivement [17].

Grace aux progres du diagnostic prénatal et de prise en charge pluridisciplinaire
précoce, la survie est de 80% [13,18].

Un suivi a court, moyen et long terme est indispensable chez les patients aux
antécédents de HDC du fait de I’intrication des différentes complications. Il

requiert une prise en charge spécialisée et multidisciplinaire jusqu’a I’age adulte.
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7. Conclusion :

La HDC est une malformation congénitale rare et grave. Elle reste trés peu
diagnostiquée dans notre pays.

Dans les pays a plateau technique limité comme le nbtre, les signes cliniques
aident au diagnostic. Il apparait impératif d’améliorer les matériels d’imagerie et
de consultations anténatales pour mieux diagnostiquer.

Sa prise en charge est essentiellement chirurgicale. 11 faut abandonner 1’idée de
I’urgence chirurgicale et raisonner plutdt en termes de stabilisation préopératoire,
ce qui minimise le risque d’une intervention réalisée en pleine instabilité
respiratoire et hémodynamique.

Le pronostic dépend du degré de 1’hypoplasie pulmonaire et de I’hypertension
arterielle pulmonaire mais il est bon dans les présentations isolées.

De méme, ’association des psychologues est nécessaire pour une assistance

psychologique des parents. Ainsi nous recommandons ce qui suit :
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8. Recommandations :

A la lumiére de notre observation, pour améliorer le diagnostic et la PEC des
nouveaux nés porteurs d’une HDC afin de diminuer la mortalité néonatale causée
par cette anomalie, nous recommandons :

> Aux autorités politiques

v" La formation des ressources humaines qualifiées

v' Améliorer et adapter le plateau technique pour prise en charge adéquate

> Au personnel médical :

v Appliquer et respecter les normes et procédures pour la prise en charge de
la mere et de I’enfant

v Formation professionnelle continue du personnel sanitaire

v' La sensibilisation, information et la communication pour la bonne
surveillance de la grossesse et de I’accouchement.

v’ La sensibilisation, la communication, ’information, le soutien,
I’accompagnement surtout psychologique des parents sur la maladie, la
prise en charge et le pronostic de la HDC en mettant les parents au centre.

v" Renforcer la multi disciplinarité dans la prise en charge d’une HDC et la
bonne collaboration

> A la population

v' Adhérer aux normes et procédures du pays en matiere de la santé
maternelle néonatale et infantile

v' Réalisation et le respect du calendrier des consultations prénatales et des
accouchements et les soins associés.

v" Soutenir, sensibiliser, encourager et accompagner les gestantes pendant
toute la durée de la gravudo-puerperalité.

» Aux gestantes

v Fréquenter les structures sanitaires
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v' Adhérer aux normes et procédures du pays en matiére de la santé
maternelle néonatale et infantile

v Réalisation et le respect du calendrier des consultations prénatales et des
accouchements et les soins associés.
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RESUME

La hernie diaphragmatique congenitale est une malformation congénitale rare et

grave. Elle reste trés peu diagnostiquée dans notre pays. L’observation clinique
de ce cas menée au service Néonatologie CHU Gabriel Touré de Bamako a pour
but de dégager les problématiques diagnostic et de prise en charge liés a cette
pathologie.

Nous rapportons un cas d’un nouveau-né a J2 de vie de sexe féminin qui a
Consulté pour détresse respiratoire. Cette détresse s’est manifestée deés la
naissance et le diagnostic a été posé a J5 de vie devant ces signes cliniques
associee : thorax bombé, abdomen plat et déviation des bruits du ceeur a droite.
La radiographie du thorax de face et la tomodensitométrie ont confirmé le
diagnostic sans autre malformation associée.

La réanimation néonatale a permis la stabilisation préopératoire du nouveau-né.
L’intervention chirurgicale a permis la réduction des organes herniés ainsi que la
fermeture du defect diaphragmatique.et les suites ont été simple.

L’évolution a moyen terme est marquee par un retard de croissance.

Mots clés : hernie diaphragmatique congénitale, diagnostic, traitement,

pronostic, néonatologie, CHU Gabriel Touré, Bamako.
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