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RESUME

La hernie diaphragmatique congénitale (HDC) est une embryopathie congénitale qui se définit
par I’absence de développement de tout ou d’une partie d’une coupole diaphragmatique. C’est
une pathologie rare. Sa prévalence a été rapportée a 2,3 pour 10.000 naissances. Sa découverte
peut étre anténatale lors d’échographie prénatale ou d’IRM feetale. En postnatal, le diagnostic
peut étre précoce chez le nouveau-né ou tardif chez le nourrisson ou I’enfant. L’imagerie joue
un role primordial dans la prise en charge de cette pathologie. Examens de premiére intention,
la radiographie et 1’échographie thoraco-abdominales contribuent au diagnostic. Le pronostic
dépend essentiellement des pathologies associées. Nous rapportons un cas d’HDC de découverte
postnatale précoce. Il s’agissait d’un nouveau-né de sexe féminin, présentant une détresse
respiratoire a J2 de vie. La radiographie et I’échographie thoraco-abdominale ont mis en
évidence la présence d’anses intestinales et du foie dans le thorax droit. Le nouveau-né a été
opéré a J4 de vie. Une HDC droite de type Bochdalek et une hypoplasie du poumon droit ont
été confirmées en per opératoire. Les suites post opératoires ont été simples. Notre objectif était
de souligner le role de ’imagerie dans la prise en charge de cette pathologie.

ABSTRACT

Congenital diaphragmatic hernia (CDH) is a congenital embryopathy defined by the absence of
development of all or part of a diaphragmatic dome. It is a rare condition. Its prevalence has
been reported at 2.3 per 10.000 births. It can be discovered prenatally during prenatal ultrasound
or fetal MRI. In the postnatal period, diagnosis may be early in the newborn or late in the infant
or child. Imaging plays a crucial role in the management of this condition. As first-line
examinations, chest X-ray and thoraco-abdominal ultrasound contribute to the diagnosis. The
prognosis depends primarily on associated pathologies. We report a case of early postnatal
diagnosis of congenital heart disease. This was a female newborn presenting with respiratory
distress on day 2 of life. Chest X-ray and thoracoabdominal ultrasound revealed the presence of
intestinal loops and liver in the right thorax. The newborn underwent surgery on day 4 of life.
A right-sided Bochdalek-type hepatic edema and right lung hypoplasia were confirmed
intraoperatively. The postoperative course was uneventful. Our objective was to highlight the
role of imaging in the management of this condition.
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1. Introduction

La hernie diaphragmatique congénitale (HDC) est une
malformation rare caractérisée par un défaut de fermeture
du diaphragme, permettant la migration des viscéres
abdominaux dans la cavité thoracique. Cette anomalie
entraine une hypoplasie pulmonaire et une hypertension
pulmonaire persistante, responsables d’une morbi-
mortalité néonatale élevée [1, 2]. Sa prévalence a été
rapportée a 2,3 pour 10.000 naissances [3]. Grace au
développement de I"échographie anténatale, le diagnostic
anténatal est largement possible dans les pays a haut
revenu et presque inexistant dans les pays a faible revenu
ou la découverte postnatale peut étre précoce ou tardive
[4]. Le diagnostic postnatal est généralement retenu aprés
une radiographie thoraco-abdominale. Le traitement est
chirurgical et la survie dépend des malformations
associées [3]. L’imageric médicale joue un roéle
déterminant a toutes les étapes de la prise en charge :
diagnostic prénatal, évaluation pronostique, stratégie
thérapeutique et suivi postnatal. Dans les pays en
développement, I’amélioration de 1’accés a 1’imagerie
constitue un enjeu majeur pour optimiser le pronostic.
Nous rapportons un cas de HDC droite chez un nouveau-
né présentant une détresse respiratoire a J2 de vie. La
rareté de la pathologie justifie notre étude dont 1’objectif
était de préciser le role de I’imagerie dans le diagnostic
et la recherche des pathologies associées.

2. Observation (s)

11 s’agissait d’un nouveau-né de sexe féminin, issu d’une
grossesse intra utérine unique de 39 semaines 6 jours. Les
échographies du premier, deuxiéme et troisieme trimestre
¢taient sans particularité et n’avaient pas objectivé de
hernie diaphragmatique. La grossesse était portée par une
mere de 24 ans, 100kg/180cm avec un index de masse
corporelle (IMC) de 30,86 et aux antécédents gynéco-
obstétriques G2P2. L’accouchement était fait par voie
basse.

A la naissance, on notait une bonne adaptation du
nouveau-né a la vie extérieure avec un score APGAR de
10 & 1minute, 5 minutes et 10 minutes, un poids de 3680
grammes et une taille de 52cm. Le nouveau-né a été
admis en réanimation néonatale a J2 de vie pour
détresse respiratoire.

L’examen physique avait objectivé une conscience
normale, une détresse respiratoire a 75 cycles par minute
ayant nécessité une intubation nasotrachéale. La
fréquence cardiaque était de 162 battements par minute.
La tension artérielle était de 66/43 mmHg. Les bruits du

cceur étaient réguliers sans souffle. Les pouls fémoraux
étaient bien pergus et symétriques. L’abdomen était
souple, sans hépatosplénomégalie. Les organes génitaux
externes féminins étaient sans malformation. Il n’y avait
pas de malformation orthopédique, de fracture du crane,
des clavicules, du rachis, des membres, de fente labiale
et palatine.

Le bilan biologique retrouvait
PO2=51mmHg, PCO2=56mmHg,
bicarbonates=24,5mmol/l, lactate=3,9mmol/l. Le bilan
de la fonction rénale, hépatique ’hémogramme et la CRP
étaient normaux.

PH=7,29

La radiographie thoraco-abdominale de face montrait
des images hydro-aériques d’anses intestinales dans
I’hémi thorax droit (figure 1 A) comprimant le poumon

droit et refoulant le médiastin a gauche.

Figure 1 : radiographie thoraco-abdominale de face. A : hernie
diaphragmatique droite avec présence d’images hydro-aériques
d’anses intestinales dans 1’hémithorax droit (fléche rouge)
refoulant le poumon vers le haut (fléche bleue) et le cceur vers
la gauche (fleche jaune). B : contrdle post opératoire apres
réintégration abdominale des viscéres herniés dans le thorax
avec poumon droit normal (fléche verte) et le cceur revenu en
position anatomique medio thoracique (fléche noire).

L’échographie thoraco-abdominale (figure 2), a la
recherche de pathologies associées, a retrouvé en plus des
anses intestinales, le foie dans I’hémi thorax droit (figure
2A et 2B). Les reins, le pancréas et la rate (figure 2 C et
2D) étaient en situation intra abdominale.
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Figure 2 : Echographie thoraco-abdominale. A : foie droit intra
thoracique (fléche rouge) au contact du cceur (fléche verte). B :
foie gauche intra thoracique (fléche orange) au contact du cceur
(fleche verte). C : anses gréles occupant la loge hépatique
(fléche bleue) au contact du rein droit intra abdominal (fleche
noire). D : rate (fleche blanche) et rein gauche (fleche jaune) en
situation intra abdominale.

L’échocardiographie doppler n’avait pas objectivé
d’hypertension  artérielle ~ pulmonaire ~ (HTAP).
L’échographie transfontanellaire était sans particularité.
La tomodensitométrie (TDM) thoraco-abdominale, le
transit cesogastroduodénal (TOGD) et le caryotype n’ont
pas été réalisés vu le contexte d’urgence. Le diagnostic
d’une hernie diaphragmatique congénitale droite était
retenu devant la présence intra thoracique d’anses
intestinales et du foie.

Une laparotomie a été réalisée a J4 de vie aprés
stabilisation clinique du nouveau-né. En peropératoire,
on retrouvait tout le foie, les 2/3 du colon droit, le 1/3 du
colon transverse et environ 10% du gréle dans le thorax
droit. Il a été procédé a la réduction prudente du foie, du
gréle puis du colon hernié. Au fond du thorax, on repérait
un poumon hypoplasique au pble supérieur.
L’exploration du diaphragme notait un défect
postérolatéral droit de type 2 d’environ 50% sans berges
postérieures mais un muscle antérieur et latéral de bonne
épaisseur permettant une suture sans tension confirmant
une HDC droite de type Bochdalek. L’exploration de la
cavité abdominale retrouvait une anomalie de position et
de fixation du colon droit avec des adhérences trés
charnues avec le foie. La situation du colon droit était &
risque de volvulus d’ou la réalisation d’une procédure de
Ladd. Cette procédure a consisté a la section de la bride
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de Ladd au bistouri électrique puis au décollement colo-
épiploique libérant le colon. L’appendice a été réséqué
dans le méme temps opératoire pour prévenir tout risque
d’appendicite ultérieure. La piéce d’appendicectomie a
été envoyée en anatomie pathologie. Les organes
génitaux internes étaient normaux.

La fermeture musculaire a été faite en deux plans au
vicryl 3/0. La radiographie thoraco-abdominale post
opératoire était normale (figure 1 B). Les suites
opératoires étaient simples permettant la sortie du
nouveau-né au dixiéme jour post-opératoire. Le controle
clinique et radiologique & un an de recul, relevait une
respiration et une imagerie thoracique normales.

Figure 3 : Clichés échographiques illustrant les différentes
techniques de mesures de la surface pulmonaire controlatérale
a la hernie diaphragmatique ; a : multiplication du diamétre le
plus long par son diamétre perpendiculaire le plus long ; b :
multiplication du diametre antéropostérieur du poumon par le
diametre perpendiculaire au point médian du diamétre
antéropostérieur ; c : tracé manuel des limites du poumon.

3. Discussion

3.1 Embryologie,

épidémiologie
La mise en place du diaphragme se fait entre la quatrieme
et la dixieme semaine de gestation gréce a la fusion de 3
structures : le septum transversum, les membranes
pleuropéritonéales et le méso-cesophage. Un défaut de
fusion des membranes pleuro-péritonéales entraine une
communication anormale entre abdomen et thorax [5, 6].

physiopathologie et

La présence d’organes digestifs dans le thorax empéche
le développement normal des poumons, entrainant une
hypoplasie pulmonaire et une altération de la
vascularisation pulmonaire [7, 8]. L’hypoplasie
alvéolaire et la vasculopathie artérielle pulmonaire sont
des déterminants de la sévérit¢ de I’hypertension
artérielle pulmonaire (HTAP) qui dans les formes les plus
graves conduit a une dysfonction cardiaque [9] et
conditionne la sévérité du pronostic de la HDC [10].
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La hernie diaphragmatique congénitale (HDC) est une
pathologie rare. Sa prévalence globale a été rapportée a
2,3 pour 10.000 naissances [3].

En Afrique, les prévalences hospitalieres annuelles
varient de 0,9 a 5,4 [4, 11]. La prévalence annuelle de
notre service était de 1,8 en concordance avec les
prévalences hospitalieres annuelles africaines. La plupart
des études rapportent une prédominance masculine [12,
13]. Dans notre cas, le patient était de sexe féminin.

3.2 Moyens thérapeutiques

Les moyens thérapeutiques sont constitués par la
stabilisation préopératoire et la chirurgie. La
stabilisation a pour objectif d"assurer une bonne
oxygénation, une baisse des pressions des voies
aériennes et digestives et une pression artérielle
normale pour I"'age [15]. Plusieurs voies d abord
sont possibles, mais la laparotomie est I"abord le
plus utilisé [16]. Dans une large revue, le groupe
d"étude sur la HDC a rapporté que la laparotomie
était réalisée dans 91,4%, la thoracotomie dans
3,1%, la laparotomie combinée a la thoracotomie
dans 1,4%, la laparoscopie dans 0,6% et la
thoracoscopie dans 2,6% [16]. Chez notre patient,
une laparotomie a été réalisée aprés stabilisation.

Les circonstances de découverte et la confirmation
du diagnostic varient selon la période anténatale ou
postnatale.

3.3 Place de ’imagerie
o Dans le diagnostic anténatal

L’enjeu du diagnostic anténatal est la confirmation
diagnostique de la HDC, la recherche de pathologies
associées et I’évaluation pronostique de la HDC,
permettant ainsi d’optimiser le conseil prénatal. La
naissance doit étre organisée en centre spécialisé avec des
services de réanimation et de chirurgie pédiatrique
rompus & la prise en charge spécialisée des HDC.
L’échographie anténatale est I’examen de premiere
intention pour le diagnostic de la HDC. Elle permet
d’identifier les organes abdominaux dans le thorax et le
déplacement du médiastin [17].

Le diagnostic d’une HDC est accessible dés le premier
trimestre de la grossesse [18]. Les signes d’appel
échographiques les plus fréquents sont la non
visualisation de la coupole diaphragmatique en coupe

La forme la plus fréquente est la hernie de Bochdalek,
généralement postéro-latérale gauche.

La hernie de Bochdalek représente 70 a 75% des HDC,
dont 85% se produisent a gauche, 13% a droite et 2%
bilatéral. Les hernies antérieures, de Morgani, sont
rencontrées dans 23 a 28% des HDC. Les lésions
centrales sont objectivées dans 2 & 7% [14]. Notre patient
a présenté une HDC droite de type Bochdalek.

para sagittale, la visualisation inhabituelle de l'estomac
dans le thorax en cas de HDC gauche, la présence du foie
dans le thorax éventuellement associée a la présence de
la vésicule biliaire en cas de HDC droite. Une déviation
du cceur avec une compression ou non des cavités
cardiaques et un hydramnios peuvent étre observées [18].

Une fois le diagnostic fait, le pronostic anténatal va étre
établi par [D’évaluation du volume pulmonaire
controlatéral & la HDC, la recherche génétique et la
position du foie [19].

Le Lung-to-Head Ratio (LHR) est utilisé pour estimer le
volume pulmonaire a [’aide d'une échographie de
référence réalisée entre 22 et 28 semaines d’aménorrhée
(SA) [17] ou d’une IRM feetale [20, 21].

Le Lung-to-head ratio (LHR) est une mesure indirecte de
I’hypoplasie pulmonaire, décrite pour la premiére fois en
1996 par Mektus et al [22]. Le LHR est le ratio entre la
surface du poumon controlatéral & la HCD rapportée au
périmétre  céphalique. La surface du poumon
controlatéral a la HDC est mesurée sur une coupe
strictement axiale avec visualisation des quatre cavités
cardiaques. La mesure de la surface du poumon
controlatéral a la HDC peut étre réalisée de 3 fagons [17]:
la multiplication des deux plus grands diametres du
poumon (figure 3a), la multiplication du diamétre antéro-
postérieur du poumon et de son diamétre perpendiculaire
(figure 3b) et le tracé du contour du poumon (figure 3c).
La mesure la plus reproductible est celle du tracé du
contour et c’est la technique recommandée. Cependant
la multiplication des plus grands diamétres peut
également étre utilisée [23]. Le LHR observé est rapporté
a la mesure attendue pour 1’age gestationnel, c’est pour
cela que le résultat est rendu sous forme de LHR
observé/attendu (LHRo/a) interprétable quel que soit
I’age gestationnel [24]. Un algorithme de calcul du
LHRo/a a été publié par Jani et al [25]. Le LHRo/a est
corrélé a la morbidité et la mortalité postnatale, en
définissant des formes séveres : LHRo/a inférieur ou égal
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a 25%, des formes modérées : LHRo/a entre 26% et 45%
et des formes de bon pronostic : LHRo/a strictement
supérieur a 45%.

L’évaluation pronostique permet de sélectionner les
feetus éligibles a une thérapie feetale in utero [26].
Lorsque le LHRo/a est inférieur a 25 % et le foie dans
le thorax, les chances de survie en période néonatale sont
de moins de 20 %. Pour ce groupe, un traitement in utero
peut étre proposé. Un ballonnet est placé, entre 28 et 30
SA, par voie endoscopique dans la trachée feetale et retiré
vers 34 SA [26, 27].

L’IRM feetale permet une évaluation plus précise du
volume pulmonaire total et de la position du foie,
améliorant ainsi la stratification pronostique [28, 29].

Dans les pays développés, le diagnostic est anténatal
dans 73% des cas [30]. L’échographie anténatale et
I’'IRM feetale permettent d’identifier précocement les
feetus porteurs d’'une HDC, de mettre en place des
protocoles des la vie in-utero afin d’organiser la venue au
monde de ces enfants en centre spécialisé [30]. Les trois
échographies prénatales réalisées chez notre patient
n’avaient pas retrouvé de hernie diaphragmatique ni
d’hydramnios. Les raisons possibles pour lesquelles la
HDC n’avait pas été détectée en échographie anténatale
pourraient étre une forme tardive, survenue apres la
derniere échographie ou dues au manipulateur
d’échographie qui serait peu expérimenté dans la
détection de cette pathologie. Il n’y avait pas de signe
d’alerte pouvant justifier la réalisation d’une IRM feetale.

« Dans le diagnostic postnatal

En postnatal, le diagnostic peut étre précoce chez le
nouveau-né ou tardif chez le nourrisson ou I’enfant.

Dans les observations en période post natale précoce
comme le ndtre, le tableau est en général bruyant avec
une détresse respiratoire aiglie qui nécessite une
intervention chirurgicale en urgence. Trois signes
cliniques permettent de suspecter le diagnostic : la
détresse respiratoire, la déviation des bruits du ceeur et
un tableau d’asphyxie aigue [31].

En postnatal tardif, la sémiologie est trompeuse et variée,
associant ou non des signes respiratoires, digestifs et
parfois infectieux [31].

La radiographie thoraco-abdominale est suffisante pour
poser le diagnostic dans 40 a 98,5% des cas [31]. C’était
le cas chez notre patient. La radiographie thoraco-
abdominale avait mis en évidence des images hydro-
aériques d’anses intestinales dans 1’hémithorax droit.

D’autres moyens d’imagerie sont parfois nécessaires
pour confirmer le diagnostic lorsque la radiographie
standard est peu contributive. Ainsi Kalli et al. [32] ont
eu recours au transit cesogastroduodénal (TOGD) pour
confirmer la HDC chez un nourrisson de six mois en
mettant en évidence une hernie hiatale droite par
glissement de type Il associée a un méga-eesophage, un
rétrécissement de la lumiére duodénale et une distension
gastrique.

L "échographie diaphragmatique ou la fluoroscopie
peuvent étre demandées pour différencier la HDC de
I"éventration diaphragmatique. La TDM peut étre
réalisée en cas de doute a la radiographie standard.
C’était le cas d’une hernie diaphragmatique gauche de
Bochdalek confirmée au scanner apres la suspicion
radiographique chez un nouveau-né a J4 de vie dans
I’étude de Soukaina et al [33].

La TDM et I'IRM sont indiqués en dehors du contexte
d’urgence notamment chez le patient stable. Le scanner
permet une analyse anatomique détaillée mais reste
limité par I’irradiation.

En urgence, la radiographie thoraco-abdominale associée
a I’échographie cardiaque suffisent pour faire le
diagnostic et poser les gestes d’urgence.

e Dans le bilan pré thérapeutique

L’imagerie participe au bilan pré thérapeutique en
précisant les viscéres herniés et en recherchant les
complications associées afin de guider le chirurgien dans
son geste thérapeutique.
Les visceres herniés sont variables selon le coté de la
Iésion. L estomac dans 40 & 63,2%, le c6lon ou I"entiéreté
de l'intestin gréle dans 57,9%, la rate ou le foie dans
36,8% et le rein dans 5,2% des cas peuvent faire hernie
[31]. Chez notre patient, les viscéres herniés étaient le
foie en totalité, le colon droit et transverse en partie et du
gréle.

La HDC peut étre isolée ou associée a des malformations
pulmonaires, intestinales, cardiaques, de I’arbre urinaire,
des membres et/ou des anomalies chromosomiques [31].
L échographie cardiaque permet de rechercher une
hypertension pulmonaire, d"évaluer la fonction cardiaque
et d"exclure les malformations cardiaques associées [31].
L’échographie cardiaque était normale chez notre
patient. La malformation associée chez notre patient était
I’hypoplasie du poumon droit. Une anomalie de position
et de fixation du colon droit avec des adhérences trés
charnues avec le foie a également été retrouvée en per
opératoire avec risque de volvulus. Cette anomalie a été
prise en charge en per opératoire.
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e Dans le suivi post thérapeutique

Le suivi post thérapeutique consiste a rechercher les
complications postopératoires précoces et tardives.
L’IRM postnatale constitue une alternative intéressante
sans irradiation, notamment pour le suivi a long terme.

Les suites opératoires immédiates des HDC sont
généralement simples. Les complications postopératoires
précoces sont généralement I"infection du site opératoire,
le saignement, la récidive précoce (pour les hernies de
grande taille réparées par ccelioscopie), le chylothorax
(dans les réparations utilisant une prothese) et le
syndrome compartimental intraabdominal,
I"épanchement pleural (fréquemment rencontré mais
nécessitant rarement un drainage) [34]. Les suites
opératoires chez notre patient ont été simples avec
sédation de la dyspnée et normalisation de la
radiographie thoracique de controle.

4. Conclusion

La hernie diaphragmatique congénitale droite est une
pathologie rare. Chez notre patient, la radiographie
thoraco-abdominale a permis de faire le diagnostic en
retrouvant des anses intestinales dans 1’hémithorax droit.
Elle a retrouvé I’hypoplasie pulmonaire droite confirmée
en per opératoire et a permis de faire le suivi post
thérapeutique. L échographie a participé au diagnostic et
au pronostic en objectivant le foie dans I’hémithorax
droit et en écartant une malformation cardiaque associée.
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