Devenir des patients porteurs

de hernies diaphragmatiques

en Franche-Comte :
de 1993 a 2008




Introduction

» Pathologies rares : 1/2500 a 1/5000
naissances
» Pathologies graves :

o [aux de mortalité de 30 a 90 %

o [auUx de morbidite éleve

o Malformations associées dans 25% des cas
« Anomalies chromosomiques 20% des cas



Physiopathologie

» Defect diaphragmatigue par defaut de
développement embryonnaire entrainant une
ascension des visceres dans le thorax

» Differentes formes

+ Postero-laterale. hernie de Bochdalek (80-90%)
Gauche 85%
Droite 10%
Bilaterale 5%

« Hernie de Morgagni-Larrey
+ Hernie centrale




Physiopathologie

» Ascension des viscéres dans
le thorax

» Hyperpression thoracigue

» Défaut de developpement
pulmonaire bilatéral :
« Réduction du nombre
d’alvéoles=>hypoplasie pulm
« Anomalies de vascularisation :
Diminution du nombre de

valsseaux et epaississement de
la paroi artériolaire

« =>augmentation des resistances
pulmonaires

« =>HTAP




De la physiopathologie a la
pratique

» Pathologie
chirurgicale

» Chirurgie neonatale
urgente

» Esperance d’'une
recuperation ad
iIntegrum

» Pathologie pulmonaire
complexe

» Stabilisation cardio-
respiratoire pre-
chirurgie

» Complioatiahs post- -

operatoires frequentes




Prise en charge des HDC

» Pas de ventilation au masque

» |ntubation et pose d'une SNG en salle de
naissance

» Surfactant si besoin
» Stabilisation pre-opératoire

« Ventilation peu agressive avec hypercapnie
permissive afin de limiter le barotraumatisme, le plus
souvent en oscillation haute frequence

o Utilisation de vasodilatateurs artériels en cas d’'HTAP
confirmee a I'echographie



Objectifs

» Decrire la cohorte des enfants pris en
charge au CHU de 1993 a 2008 pour une
HDC

» Etudier I'evolution a 2 et 5 ans

» Comparer I'evolution des pratiques sur la
periode



Materiel et methode

» Etude retrospective descriptive

» Criteres d'inclusion : tous les nouveaux-
nes porteurs d'une HDC hospitalises dans
les service de reanimation infantile et

neonatologie de janvier 1993 a decembre
2008

» Criteres d'exclusion : 2 patients presentant
d'une eventration diaphragmatigue



Methodologie

» Données recuelllies :
e SUIVI antenatal

« Prise en charge neonatale
e« SUlVIa 2 ans
e SUIVIA 5 ans



Résultats

» 37 patients
» 84 % hernies G/ 16% hernies D

» oex ratio : 1,46

Taux de survie : 54 %

1993 1994 1935 1936 1997 1938 1933 2000 2001 2002 2003 2004 2005 2006 2007 2008




Reésultats : période péerinatale

» Terme du diagnostic : » Mode d'accouchement
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Résultats : période neonatale

» Ventilation :
o Surfactant utilise dans 32 % des cas
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Resultats : péeriode neonatale

» Chirurgle
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Résultats : période neonatale

» Deces : 46 % des cas
» Mortalite prée-operatoire : 20 %
» Survie post-operatoire | 66%

» Moment du deces
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Resultats : periode neonatale

» Complications
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Résultats : a 2 ans

» 19 enfant avaient un recul>2 ans
» Complications :
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Résultats : a 2 ans

» Crolssance staturo-ponderale .

Moyenne | Z-score : : _
28% ont un poids < 25°™* percentile

Poids | 11,7 46eme p
Taille |87.4 0.5 DS 35 % ont un IMC< 10®"e percentile

IMC |154 36T




Résultats : a 5 ans

» 11 enfant avalent un recul>=5 ans, 2 perdus de vue
» 1/3 sulvi par un pediatre, 2/3 sulvi par un generaliste
» Complications :

Moyenne |Z-score
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] mAsthme Poids | 19,2 70emE o
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0% += e - Pas d’évaluation staturo-

pondérale dans 50% des cas



Discussion

» Taux de mortalite comparable a ceux de la
litterature

» Taux de moralite stable sur la periode

» Morbidite eleveée a long terme surtout au
niveau respiratoire et digestif

» Peu d'evaluation neuro-psychologigue et
sensorielle



Propositions pour le sulvi

Avant la sortie de I’hopital :

¥ X WY Vv

prevention systematique du VRS (a poursuivre jusqua 2 ans)
RP systématique

evaluation cardiaque : echographie cardiague avant la sortie
Audition : Oto-émissions accoustiques

surveillance du RGO : Ph-métrie systématique 7

ETF systematique complétée par une imagerie cérebrale en cas
d’'anomalie

Développement psychomoteur : évaluation standardisée a la
sortie de 'hopital



Propositions pour le sulvi

Suivi ultérieur :

» consultations pediatriques avec prise des mensurations
régulierement jusqua 2 ans puis 1 fois/an.

* RP annuellement en cas de présence d’un patch synthétique.

» EFR vers I'age de 5-6 ans puis tous les 3 ans.

» Evaluation cardiaque : surveillance réguliere en cas danomalies
initiales.

= Audition : contrdle regulier.

» RGO : Ph-métrie en cas de symptémes +/- FOGD

» survelllance de la statique vertébrale et des déformations
thoraciques lors de 'examen clinique annuel, compléete d'une
radiographie du rachis si nécessaire.

» Deéveloppement psychomoteur : évaluationa 3, 6, 9, 12 mois puis
annuellement



