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Abréviation s  
En vue de faciliter la lecture du texte, les abréviations et acronymes 
utilisés sont explicités ci-dessous (cf. tableau 1). 
 

Tableau 1. Abréviations les plus courantes 
Abréviation   Libellé   
AMM Autorisation de mise sur le marché 

CAMPS Centre d’action médico-sociale précoce 

CMP Centre médico-psychologique 

DBP Dysplasie broncho-pulmonaire 

ECMO Extra-Corporeal Membrane Oxygenation  

EEG Électroencéphalogramme 

ETF Échographie transfontanellaire 

HDC Hernie diaphragmatique congénitale 

VOHF Ventilation par oscillation à haute fréquence 

HAS Haute Autorité de Santé 

HTAP Hypertension artérielle pulmonaire 

HTAPP Hypertension artérielle pulmonaire persistante 

LHR Lung over Head Ratio 

MDPH Maison départementale des personnes handicapées 

NO Monoxyde d’azote  

PaO2 Pression artérielle en oxygène 

PaCO2 Pression artérielle en dioxyde de carbone 

PAP Pression artérielle pulmonaire 

PEA Potentiels évoqués auditifs 

RGO Reflux gastro-œsophagien 

TOGD Transit œso-gastro-duodénal 
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Synthèse  à destination du méde cin 
traitant  

La hernie diaphragmatique congénitale se caractérise par un défect 
embryonnaire au niveau d’une coupole diaphragmatique. La 
fréquence de cette malformation est estimée à 1/3 500 naissances. 
Le défect diaphragmatique est responsable de l’ascension des 
viscères abdominaux dans la cavité thoracique. Ils provoquent une 
hypoplasie pulmonaire bilatérale, une réduction du nombre de 
vaisseaux pulmonaires avec une hypertension artérielle pulmonaire 
(HTAP). L’association à des degrés divers de ces anomalies 
anatomiques et fonctionnelles explique la grande variabilité dans la 
symptomatologie à la naissance. Le diagnostic est généralement 
posé en anténatal lors d’une échographie et il permet de dépister les 
formes graves de la maladie pour proposer une prise en charge 
adaptée. Le pronostic reste globalement sévère avec un taux de 
mortalité néonatale de 30 à 60 % selon les études et environ la moitié 
des enfants auront des séquelles. 
 
Évaluation initiale 
Un transfert en maternité de niveau III doit être organisé in utero en 
cas de suspicion anténatale du diagnostic et à la naissance par le 
SMUR pédiatrique. La prise en charge initiale doit permettre 
d’assurer une oxygénation tissulaire et une décarboxylation 
adéquate, tout en limitant les conséquences de l’HTAP persistante. 
Par ailleurs, il faudra rechercher d’éventuelles malformations 
associées (cardiopathies, fentes labio-palatines, anomalies du 
système nerveux central, rénales ou osseuses) et des anomalies 
chromosomiques.  
 
Prise en charge thérapeutique 
La prise en charge chirurgicale ne se fera qu’après une période de 
stabilisation de l’HTAP persistante. Elle nécessite un environnement 
d’anesthésie pédiatrique, ainsi qu’un service de réanimation 
néonatale dans une maternité de niveau III. Le suivi postopératoire 
consiste en une prévention et une prise en charge de l’HTAP 
chronique, de la dénutrition, des troubles digestifs (reflux 
gastro-œsophagien) et des troubles de l’oralité. 
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L’éducation thérapeutique doit veiller à la bonne participation des 
parents d’enfants ayant une HDC. Elle doit porter sur : 
���� la nature de la malformation et les malformations associées 

potentielles ; 
���� les signes de complications qui doivent conduire à une 

consultation ; 
���� les traitements prescrits et les effets indésirables possibles ; 
���� l’alimentation et les troubles de l’oralité ; 
���� les séquelles respiratoires et leur prise en charge ; 
���� la planification du suivi et le dépistage des complications 

éventuelles ; 
���� l’existence du centre de référence sur la HDC et d’associations 

de parents ; 
���� la possibilité d’une prise en charge psychologique et de l’aide 

des services sociaux. 
Traitements 
En l’absence de complication, aucun traitement spécifique n’est 
nécessaire à long terme. En fonction des complications, un traitement 
du reflux gastro-œsophagien et des complications pulmonaires peut 
être nécessaire. 
 
Suivi 
Un suivi à court, moyen et long terme est indispensable chez les 
patients aux antécédents de HDC du fait de l’intrication des 
différentes complications. Il requiert une prise en charge spécialisée 
et multidisciplinaire jusqu’à l’âge adulte. 
Le médecin traitant est indispensable au suivi à domicile et à la 
coordination de celui-ci (surveillance, soins infirmiers, rééducation). Il 
fait le relais avec le médecin coordonnateur concernant l’évolution 
d’un enfant porteur d’une HDC. Néanmoins, tous les enfants porteurs 
d’une HDC doivent pouvoir bénéficier d’un suivi systématique en 
milieu hospitalier. Une lettre d’information sur les complications lui est 
adressée afin de le sensibiliser aux risques potentiels (cf. annexe 3). 
 
Le médecin traitant : 
���� surveille la croissance (poids, taille, IMC, courbes de croissance) 

et le développement psychomoteur de l’enfant ; 
���� donne des conseils diététiques ; 
���� diagnostique et prend en charge les maladies intercurrentes ; 
���� détecte les complications de la maladie ou des traitements 

chirurgicaux ou médicaux ; 
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���� vérifie et/ou réalise les vaccinations de l’enfant (vaccination 
antipneumococcique et antigrippale) et des parents (vaccination 
antigrippale et anticoqueluche).  

 
Informations utiles  
���� Informations générales – Orphanet (http://www.orphanet-

france.fr) 
���� Centre de référence des hernies diaphragmatiques congénitales 

(http://www.ap-hm.fr/herniediaphrag) 
���� Association de patients : Association APEHDia 

(http://www.apehdia.org), Groupe Miam Miam 
(http://www.groupe-miam-miam.fr). 
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Guide  

1 Définition de la maladie 

La hernie diaphragmatique congénitale (HDC) se caractérise par un 
défect embryonnaire au niveau d’une coupole diaphragmatique. 
Généralement, la brèche diaphragmatique est gauche (80 %) et 
postéro-latérale (85 %), il s’agit de la hernie de Bochdalek.  
Le défect diaphragmatique est responsable de l’ascension des 
viscères abdominaux dans la cavité thoracique. Ils provoquent :  
���� une hypoplasie pulmonaire constante, bilatérale, prédominant du 

côté de la HDC et d’autant plus importante que la hernie survient 
tôt dans la gestation ; 

���� une réduction du nombre de vaisseaux pulmonaires, responsable 
d’une HTAP ; 

���� une possible immaturité pulmonaire avec des anomalies 
quantitatives et qualitatives du surfactant ; 

���� une hypoplasie du ventricule gauche dans les formes majeures 
de HDC gauche. 

L’association à des degrés divers de ces anomalies anatomiques et 
fonctionnelles explique la grande variabilité dans la symptomatologie 
à la naissance. 
 
Le diagnostic est généralement posé en anténatal lors d’une 
échographie devant la mise en évidence des organes herniés dans le 
thorax, souvent associés à une déviation du cœur et à un 
hydramnios. L’IRM fœtale évalue le degré d’hypoplasie pulmonaire. 
Le diagnostic anténatal permet de dépister les formes graves de la 
maladie et de proposer une prise en charge adaptée. En effet, le 
pronostic reste globalement sévère avec un taux de mortalité 
néonatale de 30 à 60 % selon les études. La mortalité est secondaire 
à l’hypoplasie pulmonaire et à l’HTAP persistante1. 

 
Dans un peu plus de la moitié des cas, la HDC est isolée ; dans 40 % 
des cas, il existe des malformations associées (cardiopathies, fentes 
labio-palatines, anomalies du système nerveux central, rénales ou 
osseuses), et/ou des anomalies chromosomiques (trisomie 18 ou 13, 
                                            
1 Syndrome caractérisé par la persistance de résistance vasculaire pulmonaire 
élevée, un shunt droite-gauche par le canal artériel ou le foramen ovale et une 
hypoxémie réfractaire à l’oxygène. 
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syndrome de Fryns, de Denys-Drash et de Pallister-Killian). Les 
formes syndromiques ont un pronostic plus sombre et elles peuvent 
entraîner une interruption médicale de grossesse. 

 
La moitié des enfants vivants auront des complications :  
���� respiratoires : HTAP chronique, dysplasie broncho-pulmonaire 

(DBP), susceptibilité aux infections virales ; 
���� digestives : reflux gastro-œsophagien (RGO), troubles de 

l’oralité ; 
���� nutritionnelles : dénutrition d’origine multifactorielle (RGO, 

troubles de l’oralité, insuffisance respiratoire) ; 
���� neurologiques : hypotonie, déficit moteur, troubles du langage, 

déficit auditif ; 
���� orthopédiques : scoliose, déformations thoraciques. 

 
Les objectifs de la prise en charge en période néonatale sont de 
réduire la mortalité immédiate, essentiellement liée à un échec de 
l’adaptation à la vie extra-utérine, mais aussi de mettre en place, dès 
la naissance, des mesures de prévention de la morbidité à long 
terme. 
 

2 Objectifs du PNDS  

L’objectif de ce protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) 
est d’expliciter pour les professionnels de santé la prise en charge 
optimale actuelle selon mise à jour et le parcours de soins d’un enfant 
atteint de hernie diaphragmatique congénitale (cf. annexe 1).  

Ce PNDS peut servir de référence au médecin traitant (médecin 
traitant : médecin désigné par le patient auprès de la Caisse 
d’Assurance maladie) en concertation avec le médecin spécialiste 
coordonnateur, notamment au moment d’établir le protocole de soins 
conjointement avec le médecin-conseil et le patient, dans le cas 
d'une demande d'exonération du ticket modérateur au titre d'une 
affection hors liste. 

Le PNDS a pour but d’harmoniser la prise en charge et le suivi de la 
maladie afin d’améliorer la qualité de vie des patients et de leur 
entourage. 

Le PNDS ne peut cependant pas envisager tous les cas spécifiques, 
toutes les comorbidités, toutes les particularités thérapeutiques, 
protocoles de soins hospitaliers, etc. Il ne peut pas revendiquer 
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l’exhaustivité des conduites de prise en charge possibles, ni se 
substituer à la responsabilité individuelle du médecin vis-à-vis de son 
patient. Ce protocole reflète cependant la structure essentielle de 
prise en charge d’un patient atteint de hernie diaphragmatique 
congénitale et sera mis à jour en fonction de la validation de données 
nouvelles. 

Le PNDS ne concerne que l’enfant et il est axé sur les formes isolées 
de HDC. Il met l’accent sur la période néonatale durant laquelle le 
pronostic est en jeu. 

Les objectifs spécifiques de ce PNDS varient aux différentes étapes 
de prise en charge : 
���� pendant la période prénatale : 

� dépister les fœtus porteurs de HCD, 
� rechercher des anomalies associées qui peuvent grever le 

pronostic, 
� évaluer le pronostic postnatal en termes de mortalité et de 

morbidité, 
� organiser les consultations spécialisées anténatales et 

l’accouchement dans un milieu spécialisé médico-chirurgical 
adapté (maternité de niveau III avec service de chirurgie 
pédiatrique), 

� proposer pour certains cas un traitement in utero ; 
���� à la naissance : 

� confirmer le diagnostic, 
� en cas de diagnostic néonatal, organiser un transfert 

sécurisé du nouveau-né (SMUR pédiatrique vers un milieu 
spécialisé médico-chirurgical) ; 

����  en période néonatale : 
� offrir une prise en charge en anesthésie et en réanimation 

néonatale de qualité, 
� offrir une prise en charge chirurgicale adaptée, 
� rechercher d’éventuelles malformations associées, 
� prendre en charge sur le plan psychologique les enfants et 

leur famille, 
� dépister et prévenir les troubles de l’oralité, 
� prévenir les complications respiratoires et nutritionnelles à 

long terme, 
� si nécessaire, proposer des soins palliatifs ; 

���� après la période néonatale : 
� dépister et prendre en charge les éventuelles complications 

à long terme, nutritionnelles, respiratoires, digestives, 
neurologiques, orthopédiques et/ou chirurgicales, 

� organiser le suivi à long terme, 
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� enregistrer les données médicales dans un registre 
national. 

Un document plus détaillé ayant servi de base à l’élaboration du 
PNDS et comportant notamment l’analyse des données 
bibliographiques identifiées (argumentaire) est disponible sur le site 
Internet du centre de référence (http://www.ap-hm.fr/herniediaphrag). 

3 Diagnostic et évaluation initiale 

3.1 Objectifs principaux 

���� dépister les fœtus porteurs de HCD ; 
���� rechercher des anomalies associées qui peuvent grever le 

pronostic ; 
���� évaluer le pronostic postnatal en termes de mortalité et de 

morbidité ; 
���� organiser les consultations spécialisées anténatales et 

l’accouchement dans un milieu spécialisé médico-chirurgical 
adapté ; 

���� proposer pour certains cas un traitement in utero ; 
���� confirmer le diagnostic à la naissance ; 
���� en cas de diagnostic néonatal, organiser un transfert sécurisé du 

nouveau-né (SMUR pédiatrique) vers un milieu spécialisé 
médico-chirurgical ; 

���� dispenser une information adaptée et personnalisée aux parents, 
notamment s’il s’agit d’un diagnostic néonatal ; 

���� prendre en charge sur le plan psychologique les enfants et leur 
famille. 

3.2 Professionnels impliqués 

La prise en charge du patient atteint de HDC est multidisciplinaire et 
coordonnée par un médecin hospitalier coordonnateur 
(habituellement le chirurgien, le néonatologue ou le pédiatre du 
centre de référence ou du CHU prenant en charge ces enfants). Elle 
est réalisée par : 
���� les obstétriciens ; 
���� les pédiatres de maternité, néonatologues ; 
���� les pédiatres réanimateurs ; 
���� les chirurgiens pédiatres ; 
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���� les spécialistes les plus souvent impliqués : radiologues, 
généticiens, cardiologues pédiatres ; 

���� les infirmères, les puéricultrices ; 
���� les orthophonistes ; 
���� les psychologues (prestation dont le remboursement n’est pas 

prévu par la législation). 

3.3 Circonstances de découverte et confirmation du 
diagnostic 

En prénatal 
Le diagnostic est le plus souvent suspecté avant la naissance en 
présence de signes échographiques évocateurs (estomac et anses 
intestinales intrathoraciques, déviation médiastinale, déviation 
cardiaque et hydramnios). 
Le diagnostic, suspecté par l’échographie de dépistage, doit être 
confirmé par une échographie de référence effectuée par un médecin 
du centre pluridisciplinaire de diagnostic prénatal (CPDPN).  
 
Une fois le diagnostic confirmé, il faut déterminer le caractère isolé ou 
non de la malformation. 
Doivent être réalisés : 
���� un caryotype, de préférence sur liquide amniotique (recherche de 

la tétrasomie 12p impossible sur le sang fœtal) ; 
���� une échographie cardiaque fœtale. 
 
À la naissance 
Parfois, la HDC peut être diagnostiquée à la naissance devant la 
triade détresse respiratoire, déviation des bruits du cœur et abdomen 
plat, voire devant un tableau d’asphyxie aiguë. 
La radiographie thoracique et l’abdomen sans préparation confirme le 
diagnostic en montrant la présence d’images hydro-aériques 
digestives dans le thorax et un déplacement du médiastin du côté 
opposé à la hernie. 
Dès les premiers jours, il faudra effectuer un bilan à la recherche de 
malformations associées (cardiopathies, fentes labio-palatines, 
anomalies du système nerveux central, rénales ou osseuses) avec la 
réalisation d’une échographie cardiaque, d’une échographie 
abdomino-rénale, d’une échographie transfontanellaire et de 
radiographies osseuses.  
Par ailleurs, il est souhaitable de réaliser un caryotype s’il n’a pas été 
fait en anténatal. 
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S’il existe une anomalie chromosomique, il est souhaitable de 
proposer une consultation de génétique. 
 
En postnatal 
Exceptionnellement, le diagnostic peut être plus tardif pour les formes 
mineures devant une symptomatologie respiratoire (difficulté 
respiratoire, asthme), digestive (RGO) ou une radiographie 
thoracique systématique. 
 

Lorsque le diagnostic de HDC est porté en période anténatale, 
l’évaluation du pronostic postnatal en termes de mortalité et de 
morbidité, l’organisation des consultations spécialisées anténatales et 
l’accouchement sont réalisés dans une maternité de niveau III avec 
service de chirurgie pédiatrique. 
 

3.4 Évaluation pronostique anténatale  

Les informations suivantes doivent être recherchées :  
���� la mesure du Lung over Head Ratio (LHR) entre 22 et 28 SA 

pour les HCD gauches, et/ou la mesure du LHR observé/attendu 
à partir de 22 SA et jusqu’à terme pour les HCD gauches et 
droites ; 

���� la position du foie : ascension isolée du lobe gauche ou 
ascension franche du foie ; 

���� la mesure du volume pulmonaire en IRM entre 26 et 28 SA si 
possible. Si le diagnostic est fait plus tard, l’IRM sera réalisée au 
moment du diagnostic. Si une chirurgie in utero est réalisée, il 
faut idéalement réaliser une IRM avant la pose du ballonnet 
intratrachéal et deux semaines après sa pose. 

3.5 Annonce du diagnostic, information et orientati on 

Certains couples vont demander une interruption médicale de 
grossesse pour des fœtus porteurs de HCD isolées. La HCD est une 
pathologie qui peut, dans certains cas, rentrer dans la définition des 
pathologies pouvant amener à une interruption de grossesse 
(pathologie d’une particulière gravité). Dans tous les cas, les 
demandes doivent être étudiées par les centres pluridisciplinaires de 
diagnostic prénatal (CPDPN) locaux. Les demandes ne peuvent être 
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étudiées qu’après entretien avec un chirurgien pédiatre et un 
réanimateur pédiatre s’occupant des enfants porteurs de HDC.  
Lors de cet entretien, les facteurs pronostiques, la pathologie et le 
parcours de soins seront expliquées à la famille (cf. annexe 2). 
 
En cas d’interruption médicale de grossesse, une autopsie fœtale est 
fortement souhaitable. Elle permet la recherche d’anomalies 
associées (non vues à l’échographie) qui pourraient donner des 
informations précises sur le risque de récidive pour une autre 
grossesse. 
 
Dans tous les cas, il est recommandé que la prise en charge des 
patientes dont le fœtus est porteur d’une HCD soit faite dans un 
CPDPN avec une structure appropriée pour l’enfant et une bonne 
connaissance de cette pathologie (maternité de niveau III). Si le 
diagnostic est fait en prénatal, le transfert vers les centres 
compétents (maternité de niveau III avec chirurgie pédiatrique) doit 
avoir lieu in utero. 
 
Si le diagnostic est fait à la naissance, l’annonce de la maladie doit 
s’accompagner de l’explication de la pathologie et du parcours de 
soins par le médecin coordonnateur. 
 

4 Prise en charge obstétricale de la mère 

Cure de corticoïdes  (Célestène chronodose  12mg en IM deux 
jours de suite)  
Elle n’est pas recommandée, sauf s’il existe un risque 
d’accouchement prématuré. 
 
Chirurgie in utero 
La chirurgie in utero à utérus ouvert a été réalisée pour les HCD dans 
les années 1990. Depuis 1997, cette technique a été abandonnée.  
Depuis quelques années, une nouvelle technique, moins invasive, de 
traitement in utero s’est développée. Elle consiste en une obstruction 
de la trachée par un ballonnet placé par fœtoscopie et échoguidage. 
Elle a d’abord été appliquée aux fœtus porteurs de HCD de mauvais 
pronostic. Un ballonnet était placé, entre 28 et 30 SA, par voie 
endoscopique dans la trachée fœtale sous les cordes vocales et 
retiré vers 34 SA. Un essai randomisé international, auquel 
participent les membres du CR, est actuellement en cours pour les 
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HCD de forme sévère, mais également de forme au pronostic 
intermédiaire. 
 
Accouchement 
Il n’existe pas d’argument dans la littérature pour privilégier une voie 
d’accouchement par rapport à une autre. En revanche, la prise en 
charge immédiate par une équipe entraînée est indispensable. 
Certains centres vont privilégier la césarienne en raison du caractère 
programmable de ce mode d’accouchement. 
 

5 Prise en charge thérapeutique de l’en fant  

5.1 Préambule 

Plusieurs spécialités pharmaceutiques mentionnées dans ce PNDS 
pour la prise en charge thérapeutique de l’enfant sont utilisées dans 
une indication ou des conditions d’utilisation non prévues dans 
l’AMM. 
 
Il est rappelé que : 
���� la prescription de la spécialité est possible2, en l'absence 

d'alternative médicamenteuse appropriée, si l'indication (ou les 
conditions d'utilisation) a(ont) fait l'objet d'une recommandation 
temporaire d'utilisation (RTU) ou si le prescripteur juge 
indispensable, au regard des données acquises de la science, le 
recours à cette spécialité pour améliorer ou stabiliser l'état 
clinique du patient. Dans ce cas : 

� le patient doit être informé du caractère hors AMM de la 
prescription, « de l’absence d’alternative médicamenteuse 
appropriée, des risques encourus et des contraintes et 
bénéfices susceptibles d’être apportés par le médicament », 
des conditions de prise en charge par l’assurance maladie ; 

� la mention "Prescription hors autorisation de mise sur le 
marché” doit figurer sur l’ordonnance ;  

� la prescription doit être motivée dans le dossier médical du 
patient. 

 

                                            
2 Article L. 5121-12-1 du code de la santé publique 
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���� l’Agence nationale de sécurité du médicament et des produits de 
santé (ANSM) peut s’appuyer sur le PNDS pour élaborer une 
RTU de la spécialité dans l’indication hors AMM, s’il n’existe pas 
d’alternative médicamenteuse appropriée3 ; 

���� la spécialité peut faire l’objet d’une prise en charge ou d’un 
remboursement par l’assurance maladie dans l’indication hors 
AMM, à titre dérogatoire et pour une durée limitée, après avis de 
la HAS, à condition qu’elle ait fait l’objet au préalable d’une RTU 
et que son utilisation soit indispensable à l'amélioration de l'état 
de santé du patient ou pour éviter sa dégradation4. 

  

5.2 Objectifs principaux 

���� assurer l’oxygénation tissulaire et la décarboxylation tout en 
minimisant le baro-volotraumatisme du poumon ; 

���� assurer une fonction circulatoire adéquate en limitant les 
conséquences de l’HTAPP ; 

���� assurer la stabilisation cardio-respiratoire du patient avant la 
prise en charge chirurgicale ; 

���� permettre une prise en charge chirurgicale et anesthésique 
adaptée ; 

���� diagnostiquer et prendre en charge l’HTAP résiduelle ou 
chronique ; 

���� prévenir et prendre en charge les complications associées, 
essentiellement les troubles de l’oralité et la dénutrition, le RGO, 
les complications respiratoires ; 

���� assurer la continuité de la prise en charge entre la réanimation et 
les services de néonatologie ou de chirurgie ; 

���� dispenser une information adaptée et personnalisée aux parents 
tout au long de la prise en charge (médecin coordonnateur) ; 

���� assurer un soutien psychologique à la famille ; 
���� informer sur l’existence d’associations de parents, ainsi que sur 

les sites Internet et institutionnels. 

5.3 Professionnels impliqués 

La prise en charge thérapeutique est multidisciplinaire et supervisée 
par un médecin hospitalier coordonnateur (cf. chapitre 3.2).  

                                            
3 Article L. 5121-12-1 du code de la santé publique.  
4 Article L. 162-17-2-1 du code de la sécurité sociale (CSS) 
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Elle est réalisée par : 
���� les médecins spécialistes : anesthésistes en pédiatrie, pédiatres 

réanimateurs, néonatologues, chirurgiens pédiatres, 
pneumologues pédiatres, cardiopédiatres, 
gastro-entérologues pédiatres, neurologues pédiatres, ORL 
pédiatres, radiopédiatres, tout autre spécialiste dont l’avis est 
nécessaire en fonction du tableau clinique ; 

���� les infirmier(ère)s, puéricultrices ; 
���� les masseurs-kinésithérapeutes (kinésithérapie respiratoire et 

motrice) ; 
���� les diététicien(ne)s et orthophonistes pour prévenir et traiter les 

troubles de l’oralité ; 
���� les psychologues : après le contact avec la famille en période 

initiale, un suivi psychologique est souhaitable dans la majorité 
des cas et notamment en cas de formes compliquées. Le 
psychologue et la famille peuvent décider de l’interruption de ce 
suivi si celui-ci n’est plus utile ; 

���� les assistants sociaux. 

5.4 Réanimation et stabilisation préopératoire 

Premiers gestes à faire à la naissance 
���� intuber (sonde de 3,5 mm pour un enfant à terme ou sonde de 

3 mm à ballonnet) et ventiler en O2 pur. La ventilation au masque 
est contre-indiquée parce qu’elle provoque une distension 
gazeuse, gastrique et intestinale, qui aggrave la compression 
pulmonaire. Dès que la sonde endotrachéale est en place, 
l’enfant sera ventilé par un ventilateur préréglé à un niveau de 
pression positive maximale compris entre 18 et 24 cm d’eau, une 
pression de fin d’expiration de 2 à 5 cm d’eau et une fréquence 
ventilatoire de 40 à 60 cycles par minute ; 

���� mettre en place une sonde gastrique pour décomprimer 
l’estomac ; 

���� surveiller les paramètres vitaux : fréquence cardiaque, saturation 
pré- ET postductale (deux capteurs : main droite ET pied), 
capteur transcutané de PaCO2, pression artérielle, volume 
courant ; 

���� mettre en place une voie veineuse périphérique pour sédater et 
analgésier l’enfant ; 

���� la curarisation systématique n’est pas recommandée ;  
���� la ventilation mécanique sera rapidement adaptée pour maintenir 

une valeur de SpO2 préductale comprise entre 85 et 95 % et une 
valeur de PaCO2 entre 45 et 55 mmHg.  
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Place de la ventilation par oscillation à haute fré quence 
L’utilisation de la ventilation haute fréquence par oscillation (HFOV) 
est considérée comme un moyen de réduire le baro-volotraumatisme. 
Elle est indiquée dans les situations d’hypercapnie persistante 
(PaCO2 > 60 mmHg) et/ou d’hypoxémie (SpO2 préductale < 85 %).  
Il n’existe pas de consensus actuellement sur le mode de ventilation 
(conventionnel ou HFOV) à privilégier en première intention. Une 
étude en cours d’inclusion devrait répondre à cette question. 
 
Place du surfactant exogène   
L’intérêt du surfactant exogène dans la HDC est très controversé, 
mais il n’existe pas d’argument pour recommander l’instillation 
systématique de surfactant aux enfants.  

 
Prise en charge de l’HTAP persistante 
L’HTAP persistante est responsable d’une hypoxémie secondaire à 
un shunt droite-gauche par le canal artériel et le foramen ovale. 
L’impact de cette hypoxémie sur l’oxygénation tissulaire est 
probablement modeste tant que la SpO2 des territoires préductaux 
(oxygénation cérébrale) est supérieure à 80 % et tant que la fonction 
cardiaque est adéquate et sous réserve que la concentration en 
hémoglobine soit normale.  
���� La priorité de la prise en charge n’est pas de normaliser la SpO2 

postductale, mais d’optimiser l’état circulatoire de ces enfants. 
Une surveillance clinique rigoureuse et échocardiographique 
régulière sont nécessaires afin de déterminer le mécanisme de 
l’HTAP persistante ou de l’insuffisance circulatoire (shunt par le 
foramen ovale et le canal artériel, insuffisance tricuspide, 
estimation des pressions pulmonaires, fonction ventriculaire 
droite, etc.). Le traitement sera adapté en fonction du mécanisme 
de l’HTAP ou de l’insuffisance circulatoire. C’est dire la nécessité 
de pouvoir obtenir une évaluation hémodynamique non invasive 
24h/24 par un médecin expérimenté pendant toute la période 
postnatale d’instabilité circulatoire. 

���� Il convient de limiter les facteurs aggravants (stress, douleur, 
surdistension pulmonaire) de l’HTAP persistante, notament en 
assurant une analgésie adéquate. Les techniques 
d’hyperventilation ne sont pas recommandées. 

���� Place de l’alprostadil (Prostine) (hors AMM) : lorsque des 
signes d’insuffisance circulatoire sont associés à une diminution 
du calibre du canal artériel et à une hypertension artérielle 
suprasystémique, une perfusion continue de prostaglandine E1 
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est recommandée. La prise en charge doit s’approcher de celle 
d’une hypoplasie fonctionnelle du coeur gauche. 

���� Place du monoxyde d’azote inhalé (hors AMM)5 : l’inhalation de 
monoxyde d’azote n’est pas recommandée en première intention 
chez l’enfant porteur d’une HDC. Son utilisation ne devrait être 
réservée qu’aux situations d’HTAP persistante sévère après 
échec de la ventilation conventionnelle et correction des troubles 
hémodynamiques.  

���� Place de l’oxygénation extracorporelle (ECMO) : il s’agit d’une 
technique qui vise à assurer une oxygénation et une 
décarboxylation adéquate et à limiter le baro-volotraumatisme du 
poumon. Dans l’HTAP, et particulièrement au cours des HDC, 
l’ECMO veino-artérielle permet de limiter la précharge du 
ventricule droit et la défaillance cardiaque droite. L’ECMO est 
indiquée lorsque l’hypoxémie persiste malgré une prise en 
charge médicale optimale. Les critères d’un branchement sous 
ECMO habituellement utilisé pour les enfants porteurs d’une 
HDC sont les suivants : SpO2 préductale < 80 % alors que la 
pression inspiratoire est > 28 cmH2O (ou pression 
moyenne > 15 cmH2O en HFOV) et signes d’insuffisance 
circulatoire. Par ailleurs, les enfants doivent avoir un âge 
gestationnel > 34 semaines et un poids de naissance > 2 kg. 
Pour certaines équipes, une hypercapnie persistante malgré une 
ventilation optimale témoigne d’une hypoplasie pulmonaire 
sévère et contre-indique l’ECMO.  

5.5 Traitement chirurgical de la hernie : fermeture  du 
défect diaphragmatique  

���� La décision quant au moment optimum pour la chirurgie doit être 
débattue au sein de l’équipe multidisciplinaire et tenir compte de 
l'état de stabilité de l'enfant. Il est souhaitable d’opérer l’enfant au 
cours des 48 premières heures, si son état clinique le permet, 
afin de ne pas retarder le début de l’alimentation orale. 
L’apparition de signes de souffrance des anses herniées en 
intrathoracique peut précipiter l’heure de la chirurgie, afin d’éviter 
les complications générales et septiques liées à la perforation 
d’un viscère en intrathoracique. 

���� La fermeture du défect diaphragmatique se fait essentiellement 
par laparotomie, mais elle est possible par laparoscopie ou 

                                            
5 Dans le résumé des caractéristiques du produit des spécialités à base de 
monoxyde d’azote, il apparaît que l’efficacité du NOi n’a pas été établie dans les 
essais cliniques chez des enfants atteints de HDC. 
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thoracoscopie. Elle consiste en une suture du diaphragme, 
parfois un implant prothétique peut s’avérer nécessaire ou un 
rabat d'une partie du muscle latissimus dorsi. Dans de rares cas, 
il faut recourir à une technique de réintégration progressive de 
l’anse intestinale en intra-abdominal, en utilisant un sac en 
Silastic®. 

���� Il est actuellement recommandé de ne plus drainer le thorax des 
enfants après une cure de HDC. 

���� La fermeture du défect diaphragmatique peut être associée dans 
le même temps opératoire à un geste antireflux ou à la correction 
d’un trouble de la rotation de l’anse intestinale. 

5.6 Prise en charge postopératoire 

Après la fermeture chirurgicale du défect, les enfants sont toujours 
hospitalisés en réanimation. La suite de la prise en charge va 
consister en : 
���� un sevrage de la ventilation invasive, avec un relai éventuel par 

de la ventilation non invasive, puis une oxygénothérapie nasale 
si besoin ; 

���� une évaluation de l’HTAP par échocardiographie et l’instauration 
d’un traitement anti-HTAP si besoin ; 

���� une reprise précoce de l’alimentation (24-48 h) par sonde 
gastrique et dès que possible par voie orale ; 

���� une optimisation de l’alimentation parentérale tant que celle-ci 
s’avère nécessaire ; 

���� un traitement antiacide par inhibiteur de la pompe à protons ; 
���� une surveillance des complications postopératoires potentielles 

(épanchement pleural persistant, chylothorax, syndrome occlusif, 
récidive). 

Par la suite, la prise en charge va se poursuivre en service de 
néonatologie ou chirurgie pédiatrique avec les mêmes axes 
thérapeutiques. Les principales séquelles observées sont 
respiratoires, digestives et nutritionnelles. Leur prévention nécessite 
une intervention précoce, dès la naissance car la HDC s’accompagne 
d’une morbidité élevée qui concerne environ la moitié des enfants 
vivants, voire d’une mortalité tardive. 

5.6.1 Prévention et prise en charge des complicatio ns 
respiratoires  

Prévention de l’HTAP chronique 
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���� limiter le baro-volotraumatisme de la ventilation artificielle et le 
stress oxydant dès les premières minutes de vie et pendant la 
période périopératoire ; 

���� dépister systématiquement l’HTAP par échocardiographie, pour 
mettre en route un traitement précoce ; 

���� prévenir les infections respiratoires nosocomiales, bactériennes 
ou virales, par isolement du patient, vaccination antigrippale et 
anticoqueluche des parents et des soignants, organisation d’un 
mode de garde adapté ; 

���� traiter le RGO.  
 
Traitement prolongé de l’HTAP résiduelle ou chroniq ue 
L’HTAP prolongée est associée à une surmortalité. Un bénéfice d’un 
traitement actif de l’HTAP a été rapporté. 
En l’absence d’étude clinique comparative, il n’est pas possible de 
recommander une classe particulière de médicament de l’HTAP 
chronique ou résiduelle. Le choix du traitement va dépendre de 
l’expérience des équipes et de l’état clinique de l’enfant. 
Basés sur des cas rapportés et l’avis des experts ayant participé à 
l’élaboration du PNDS, les médicaments suivants pourront être 
utilisés dans l’ordre suivant 

6
 : 

���� inhibiteur de la phosphodiestérase-5 : sildénafil (Revatio®) à la 
posologie de 0,5 à 1 mg/kg, deux à trois fois par jour par voie 
orale (hors AMM avant 1 an)7 ; 

���� analogues de la prostacycline : Flolan®, Remodulin sous 
cutané® (à la posologie de 10 à 40 ng/kg/min, pas d’AMM chez 
l’enfant) ou Ventavis® inhalé (pas d’AMM chez l’enfant) ; 

���� inhibiteur de l’endothéline-1 : bosentan (Tracleer®) à la posologie 
de 2 à 4 mg/kg, deux fois par jour (hors AMM avant 2 ans). 

                                            
6 Note de l’AFSSAPS (janvier 2012) : Traitement de l’HTAP : aucun des 
médicaments cités n'a cette indication à ce jour ;  aucun argument n’est disponible 
pour cautionner les propositions hors-AMM citées dans le présent  document.  
 
7 Lettre de l’AFSSAPS aux prescripteurs diffusée le 17 novembre 2011 : dans une 
étude clinique menée chez des patients âgés de 1 à 17 ans traités par REVATIO® 
pour une HTAP à des doses comprises entre 10 et 80 mg trois fois par jour, un taux 
de mortalité plus élevé a été observé dans les groupes de patients recevant des 
doses élevées de sildénafil comparativement aux groupes de patients recevant des 
doses plus faibles. Par conséquent, il est rappelé aux prescripteurs de REVATIO® 
de ne pas prescrire des doses supérieures à celles recommandées dans le résumé 
des caractéristiques du produit (RCP). Pour rappel, la dose recommandée dans le 
RCP est de 10 mg trois fois par jour en cas de poids corporel ≤ 20 kg et de 20 mg 
trois fois par jour en cas de poids corporel > 20 kg. 
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Pendant la période d’hospitalisation en réanimation, le monoxyde 
d’azote inhalé (5 à 20 ppm) peut être envisagé (hors AMM). Dans 
une étude rétrospective de faible effectif (n = 47), le NOi en canule 
nasale a permis le sevrage de la ventilation mécanique chez 
10 enfants en situation d’HTAP résiduelle ou chronique. 
 
Prévention et traitement des complications respirat oires 
���� oxygénothérapie en continue : selon besoin ; 
���� bronchodilatateurs, corticoïdes inhalés, corticoïdes oraux : selon 

besoin ; 
���� antibiothérapie : lors des surinfections pulmonaires ; 
���� vaccinations antigrippales : AMM > 6 mois ; 
���� vaccination antipneumococciques à 13 valences : tous les 

enfants. 

5.6.2 Prévention et prise en charge des complicatio ns 
digestives 

 
Traitement du reflux gastro-œsophagien et préventio n de 
l’œsophagite 
���� traitement postural ;  
���� épaississement des apports alimentaires ; 
���� médicaments antisécrétoires gastriques : inhibiteurs de la pompe 

à protons (oméprazole et ésoméprazole) en utilisation hors-AMM 
avant l’âge d’un an8 ; 

���� traitement chirurgical du reflux gastro-œsophagien si échec du 
traitement médical. 

 
Soulagement des symptômes de type nausées et vomiss ements  
par la dompéridone9. Il est recommandé d’être particulièrement 
prudent chez les enfants ayant une pathologie cardiaque associée 
car le risque d’allongement de l’intervalle QTc et d’arythmies 
ventriculaires sont des risques cardiaques connus avec la 
dompéridone. 

                                            
8 Note de l’AFSSAPS (janvier 2012) : l’oméprazole et l’ésoméprazole sont indiqués 
dans le traitement symptomatique du reflux gastro-œsophagien  chez l’enfant de plus 
de 1 an et pesant plus de 10 kg. L’utilisation chez l’enfant de moins de 1 an et de 
moins de 10 kg n’est pas autorisée du fait du peu de données disponibles et du fait 
que les formes et dosages disponibles ne sont pas adaptés à cette population. 
9 Note de l’AFSSAPS (janvier 2012) : risque d’allongement de l’intervalle QT et 
d’arythmie ventriculaire (cf. http://www.afssaps.fr/Infos-de-securite/Lettres-aux-
professionnels-de-sante/Medicaments-a-base-de-domperidone-et-securite-d-emploi-
cardiovasculaire-Lettre-aux-professionnels-de-sante/(language)/fre-FR) 
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5.6.3 Prévention et prise en charge des complicatio ns 
nutritionnelles 

 
Prévention de la dénutrition 
���� optimiser les apports caloriques et nutritionnels, tous les jours, 

dès le premier jour de vie : ajout précoce de protéines 2g/kg à J0 
et 3g/kg à la fin de la première semaine, lipides débutés à J1, 
glucose adapté en fonction de la tolérance et pouvant atteindre 
20-22 g/kg/j en quelques jours ; 

���� discuter la mise en place d’une gastrostomie pour une nutrition 
entérale précoce s’il existe des troubles sévères de l’oralité ;   

���� discuter la mise en place d’une nutrition parentérale si dénutrition 
persistante malgré une alimentation entérale. 

 
Prévention et prise en charge des troubles de l’ora lité 
���� prévention du reflux gastro-œsophagien ; 
���� aspiration gastrique limitée à la période préopératoire et 

immédiatement postopératoire ; 
���� lors des aspirations naso-pharyngées, il s’agira de s’attacher à 

ne pas stimuler le réflexe nauséeux (aspiration latérale) ; 
���� l’alimentation orale sera proposée après l’intervention 

chirurgicale dès la reprise du transit et on essaiera de limiter la 
période de l’alimentation gastrique par sonde ; 

���� une stimulation de l’oralité, selon un protocole validé, sera mise 
en place dès que l’état respiratoire de l’enfant le permettra ; 

���� l’allaitement est recommandé jusqu’à six mois au moins ; 
���� si l’allaitement n’est pas choisi, l’alimentation sera proposée au 

biberon avec une tétine courte de type physiologique 
(succion-déglutition), à défaut à la tasse (lapement) ou à la paille 
(aspiration). 

 
Autres traitements 
���� hydrolysat de caséine : prévention ou traitement de l’intolérance 

aux protéines du lait de vache, plus fréquent chez les enfants 
ayant subi une chirurgie abdominale. 

 

5.6.4 Autres complications 

���� traitement orthopédique d’une scoliose ou d’une déformation 
thoracique ; 

���� appareillage auditif. 



PNDS  « Hernie diaphragmatique congénitale » 

HAS / Service des bonnes pratiques professionnelles / octobre 2012 
25 
 

5.7 Éducation thérapeutique et modification du mode  
de vie 

L’éducation thérapeutique se prépare de façon coordonnée dès la 
période néonatale avec l’ensemble des professionnels concernés, 
incluant le médecin coordonnateur qui aura été identifié, les 
spécialistes d’organes, le pédiatre ou le médecin généraliste, la PMI, 
le CAMSP, l’assistante sociale, le psychologue et l’orthophoniste. 
Dans les situations de pathologies chroniques lourdes (HTAP sévère 
nécessitant un traitement parentéral, oxygénothérapie à domicile, 
trachéotomie, alimentation parentérale ou entérale à domicile), 
l’éducation thérapeutique fera intervenir l’hospitalisation à domicile. 
 
L’éducation thérapeutique portera en particulier sur les points 
suivants :  
���� information sur la maladie et ses complications potentielles ; 
���� prévention des infections respiratoires : vaccination antigrippale 

et anticoqueluche des parents et de l’entourage (fratrie, 
assistante maternelle), vaccinations de l’enfant notamment 
antipneumococcique et antigrippale, organisation d’un mode de 
garde adapté en évitant la crèche (proposer un congé parental), 
éviction des environnements à risque (transport en commun, 
contact rapproché avec d’autres enfants surtout d’âge différent), 
mesures de prévention adaptées en cas d’infections virales 
familiales ; 

���� les parents seront avertis des risques du tabagisme passif, 
surtout en cas d’insuffisance respiratoire chronique et/ou 
d’hypertension pulmonaire ; 

���� éviction des allergènes dans les familles à risque allergique 
(acariens, moisissures) ;  

���� traitement précoce d’une hypertension artérielle 
pulmonaire résiduelle ou chronique. Ces traitements nécessitent 
habituellement une surveillance spécifique :  

� la survenue de pâleur, sueurs, crise d’angoisse, difficultés à 
respirer, lèvres bleutées doit amener à consulter en urgence, 

� en cas de prescription de Remodulin® sous-cutanée, les 
parents doivent apprendre à utiliser le matériel servant à 
l’administration du traitement (pompe, cathéter, tubulure) et 
à surveiller la tolérance du traitement (points de ponctions) ; 

���� promotion de l’allaitement maternel. Il convient d’informer les 
parents des bénéfices d’un allaitement dès la période anténatale. 
L’allaitement se met en place dès la naissance et nécessite un 
accompagnement prolongé ; 
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���� prise en charge nutritionnelle avec un épaississement du lait 
(ajout de gélopectose ou de gumilk, lait antirégurgitation) et une 
optimisation des apports alimentaires (si besoin enrichissement 
du lait avec dextrine maltose, éoprotine, liprocil ou liquigen) ; 

���� surveillance de la courbe staturo-pondérale ; 
���� prévention des troubles de l’oralité. Les parents seront formés à 

la stimulation douce de l’oralité ; 
���� surveillance des troubles de l’alimentation : régurgitations, 

vomissements, aversion alimentaire ; 
���� surveillance des signes de récidive ou de complications 

chirurgicales (troubles respiratoires ou digestifs) ; 
���� information et orientation vers la PMI, le CAMSP selon les 

situations ; 
���� information des parents concernant les possibilités de projets 

d’accueil individualisés (PAI) scolaires. 

5.8 Recours aux associations de parents 

L’association pour éliminer la hernie diaphragmatique (APEHDia), les 
associations des troubles de l’oralité (groupe Miam-Miam), ainsi que 
le site Internet du centre de référence sont à la disposition des 
parents qui recherchent des informations complémentaires et qui 
souhaitent être associés aux choix qui les concernent. Ils permettent 
une meilleure connaissance du système de santé, de l’offre et des 
parcours de soins spécifiques à la HDC. Ils permettent d’établir une 
communication directe avec des personnes confrontées aux mêmes 
réalités, de partager des expériences à travers des forums, un 
espace documentaire et des groupes d’usagers. Ils favorisent la 
prévention et les actions de promotion de la santé.  
Les coordonnées de ces associations et sites sont fournies aux 
parents dans le document d’information. Ils figurent en annexe 6 de 
ce document. 

6 Suivi des enfants 

6.1 Objectifs principaux 

���� mettre en place une surveillance multidisciplinaire du patient ;  
���� surveiller l’efficacité, la tolérance et l’observance des 

traitements ; 
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���� dépister les complications de la maladie, les prendre en charge 
et les suivre ;  

���� dispenser une information adaptée et personnalisée aux parents 
tout au long de la prise en charge (médecin coordonnateur) ; 

���� évaluer le retentissement psychologique, familial et scolaire et 
proposer un accompagnement psychologique ; 

���� poursuivre la prise en charge jusqu’à l’âge adulte et organiser le 
relais avec la médecine adulte ; 

���� optimiser la prise en charge de proximité (hôpital, médecin 
traitant, rééducation, orthophonie, aide psychologique, PMI, 
CMP, CAMSP, MDPH ; 

���� informer sur l’existence d’associations de parents, ainsi que sur 
les sites Internet et institutionnels. 

6.2 Professionnels impliqués 

Le suivi est multidisciplinaire et organisé par le médecin 
coordonnateur en lien avec les différents intervenants hospitaliers et 
libéraux afin d’assurer une continuité des soins : 
���� les médecins spécialistes : chirurgiens pédiatres, pneumologues 

pédiatres, cardiopédiatres, gastro-entérologues pédiatres, 
neurologues pédiatres, ORL pédiatres, chirurgiens orthopédistes, 
radiopédiatres, tout autre spécialiste dont l’avis est nécessaire en 
fonction du tableau clinique ; 

���� le médecin traitant (généraliste ou pédiatre), indispensable au 
suivi à domicile et pour faire le relais avec le médecin 
coordonnateur concernant l’évolution d’un enfant porteur d’une 
HDC ; 

���� les infirmier(ère)s, puéricultrices ; 
���� les masseurs-kinésithérapeutes (kinésithérapie respiratoire et 

motrice) ; 
���� les diététicien(ne)s et orthophonistes pour prévenir et traiter les 

troubles de l’oralité ; 
���� le médecin de PMI, le médecin et l’infirmière scolaires afin de 

faciliter et encadrer une intégration ou éviter des interdictions ou 
exclusion des enfants suivis pour une HDC ; 

���� les services de soins à domicile en cas de nutrition artificielle ou 
oxygénation ; 

���� le CAMSP, le CMP, la MDPH si besoin ; 
���� les psychologues ; 
���� les assistants sociaux. 
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6.3 Suivi spécialisé 

Près de la moitié des enfants porteurs d’une HDC survivants vont 
présenter des séquelles. Elles sont nombreuses et concernent 
essentiellement la sphère respiratoire et digestive (cf. tableau 2). Ces 
complications sont immédiates ou retardées. Elles requièrent une 
prise en charge et un suivi spécialisé multidisciplinaire organisés par 
le médecin coordonnateur afin de les dépister et les traiter. 
L’organisation du suivi doit se préparer avant la sortie 
d’hospitalisation lors d’une réunion multidisciplinaire et en lien avec 
les intervenants de ville (médecin traitant, orthophoniste, 
masseur-kinésithérapeute, psychologue, etc.) et les structures 
institutionnelles (PMI et CAMSP). 
 

Tableau 2 - Complications à moyen et long terme 
Types de 

complications 
Symptômes Fréquence 

Respiratoires 

Dysplasie 
broncho-pulmonaire 
HTAP persistante 
Asthme 
Pneumopathie 

22 à 52 % 
Pas de données 
15 % à 5 ans 
7 à 33 % 

Digestives Reflux gastro-œsophagien 
Œsophagite 

45 à 90 % 
50 % des adultes 

Nutritionnelles 
Troubles de l’oralité  
Gastrostomie 
Retard de croissance 

25 % 
33 % à 1 an et 7% à 
2 ans 
50 % à 1 an 

Chirurgicales 
Occlusion sur bride 
Récidive hernie 

20 % 
8 à 50 % 

Neurologiques 

Asymétrie motrice 
Hypotonie 
Trouble langage et 
comportement 

12 % 

Orthopédiques 
Déformation thoracique 
Scoliose 

21 à 48 % 
5 à 27 % 

Auditives Surdité Pas de données 
 
Le calendrier de suivi hospitalier proposé dans ce PNDS est inspiré 
des données de la littérature portant sur le suivi à long terme de 
patients porteurs de HDC et de la pratique quotidienne. Son 
utilisation doit tenir compte des ressources humaines disponibles 
dans chaque équipe et des organisations déjà mises en place dans 
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chaque centre. Il s’agit d’une proposition visant à harmoniser le suivi 
à très long terme. À l’heure actuelle, le suivi est recommandé durant 
toute l’enfance et probablement à l’âge adulte avec une passation à 
une autre équipe. Cependant, nous n’avons pas de recul sur une 
prise en charge à si long terme. 
 
Consultations systématiques avant la sortie 
���� prise en charge multidisciplinaire organisée par le médecin 

coordonnateur avec : chirurgien, cardiologue, pneumologue, 
neurologue, gastro-entérologue, ORL, diététicienne, 
orthophoniste et psychologue ; 

���� organisation du suivi par le médecin coordonnateur avec le 
médecin traitant, les prestataires de service, le 
masseur-kinésithérapeute, l’orthophoniste, la psychologue, la 
PMI et réalisation d’une réunion avec tous les intervenants avant 
la sortie. 

 
Consultations 1, 3, 6 et 9 mois après la sortie 
���� examen clinique systématique par le médecin coordonnateur 

comprenant l’évaluation cardio-pulmonaire (ausculation, pouls, 
SpO2, FR, diamètre thoracique, etc.), l’évaluation nutritionnelle 
avec la surveillance de la croissance staturo-pondérale, 
l’évaluation neurodéveloppementale, le dépistage auditif et 
visuel ; 

���� prise en charge multidisciplinaire en fonction des anomalies 
dépistées : cardiologue, pneumologue, neurologue, 
gastro-entérologue, ORL, orthophoniste et diététicienne ; 

���� soutien psychologique selon la demande familiale. 
 
Consultations à 12 et 18 mois  
Même suivi qu’à 1, 3, 6 et 9 mois après la sortie avec consultation 
d’orthopédie si déformation thoracique ou scoliose. 
 
Consultations 2, 3½ et 5 ans 
Même suivi qu’à 12 et 18 mois avec tests neuropsychologiques à 2 et 
5 ans. 
 
Consultations annuelles jusqu’à la passation vers l es médecins 
« d’adultes » 
Même suivi qu’à 12 et 18 mois après la sortie. 
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Dans tous les cas, un compte-rendu de chacune des consultations ou 
hôpitaux de jour de ce suivi spécialisé est communiqué au médecin 
traitant. 
 
Les examens suivants sont réalisés de manière systématique : 
���� bilan global avant la sortie d’hospitalisation avec :  

� évaluation cardio-pulmonaire : gaz du sang, oxymétrie 
nocturne, échographie cardiaque, radiographie thoracique, 
+/- scanner thoracique et fibroscopie trachéo-bronchique ; 

� évaluation neuro-sensorielle : échographie 
transfontanellaire, électroencéphalogramme, potentiels 
évoqués auditifs +/- fond d’œil, TDM ou IRM cérébrale ; 

� recherche de reflux gastro-œsophagien : pHmétrie +/- 
TOGD ; 

� recherche de troubles de l’oralité : bilan orthophonique, +/- 
fibroscopie ORL et radiocinéma de déglutition ; 

���� radiographies thoraciques régulières à 1, 3, 6 et 9 mois après la 
sortie, 12 et 18 mois, puis annuelle ; 

���� explorations fonctionnelles respiratoires à 5 ans ; 
���� test d’effort à 7 ans. 
 
Ces examens ou d’autres examens (endoscopie digestive, 
scintigraphie pulmonaire, etc.) peuvent être réalisés au cas par cas, à 
tout moment du suivi, selon l’évolution du patient et les éventuels 
symptômes. 
Par exemple : 
���� si HTAP dépistée préalablement : gaz du sang, radiographie 

thoracique, SpO2 et échographie cardiaque ;  
���� si aggravation et/ou apparition de symptômes cliniques digestifs 

et/ou respiratoires : gaz du sang, radiographie thoracique-ASP, 
SpO2, échographie cardiaque. 

Aucun examen biologique n’est prescrit de manière systématique.  
 
À chaque consultation, il faut réévaluer le bénéfice des traitements en 
fonction de l’examen clinique et des bilans complémentaires. La 
plupart du temps, ils pourront être arrêtés au cours de la première 
année (inhibiteurs de la pompe à protons, traitements anti-HTAP, 
corticoïdes, etc.). 
 
À tout moment, l’enfant peut être hospitalisé en cas de complications 
nécessitant une prise en charge chirurgicale, de la réanimation ou 
des soins ne pouvant être dispensés qu’à l’hôpital, d’où l’importance 
du lien entre la médecine hospitalière et de ville. 
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6.4 Suivi par le médecin traitant (généraliste ou 
pédiatre) 

Le médecin traitant est indispensable au suivi à domicile et à la 
coordination de celui-ci (surveillance, soins infirmiers, rééducation). Il 
fait le relais avec le médecin coordonnateur concernant l’évolution 
d’un enfant porteur d’une HDC. Néanmoins, tous les enfants porteurs 
d’une HDC doivent pouvoir bénéficier d’un suivi systématique en 
milieu hospitalier. Une lettre d’information sur les complications lui est 
adressée afin de le sensibiliser aux risques potentiels (cf. annexe 3). 
 
Le médecin traitant : 
���� surveille la croissance (poids, taille, IMC, courbes de croissance) 

et le développement psychomoteur de l’enfant ; 
���� donne des conseils diététiques ; 
���� diagnostique et prend en charge les maladies intercurrentes ; 
���� détecte les complications de la maladie ou des traitements 

chirurgicaux ou médicaux ; 
���� vérifie et/ou réalise les vaccinations de l’enfant (vaccination 

antipneumococcique et antigrippale) et des parents (vaccination 
antigrippale et anticoqueluche).  

6.5 Accompagnement et suivi psychologique 

La prise en charge psychologique de la famille est actuellement 
insuffisante. Elle doit être proposée aux familles dès la période 
anténatale et être poursuivie jusqu’à l’adolescence. La continuité de 
l’information et de l’accompagnement devrait pouvoir être assurée 
pour éviter les ruptures lors du passage de la vie fœtale à la période 
néonatale, puis à l’enfance du fait de la multiplicité des intervenants 
spécialisés.  
Le psychologue et la famille peuvent décider de l’interruption de ce 
suivi si celui-ci n’est plus utile.  

  
 
 
 
 



PNDS  « Hernie diaphragmatique congénitale » 

HAS / Service des bonnes pratiques professionnelles / octobre 2012 
32 
 

 

Annexe 1. Algo rithme du parcours de 
soins des enfants ayant une HDC  
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CHU : centre hospitalier universitaire.  
CPDPN : centres pluridisciplinaires de diagnostic prénatal.  
CR : centre de référence.  
HDC : hernie diaphragmatique congénitale. 
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Annexe 2. Lettre d’information aux 
parents  
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Annexe 3 . Lettre d’information au 
médecin traitant 
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Annexe 4. Méthode d’élab oration du 
PNDS et stratégie de recherche 
documentaire   
 
1 Méthode d’élaboration du PNDS  
 
La méthode utilisée pour l’élaboration de ce protocole national de 
diagnostic et de soins (PNDS) repose, d’une part, sur l’analyse et la 
synthèse critiques de la littérature médicale disponible, et, d’autre 
part, sur l’avis d’un groupe multidisciplinaire de professionnels 
concernés par le thème du PNDS.  
 
Rédaction du PNDS 
Un groupe de travail multidisciplinaire et multiprofessionnel est 
constitué par le centre de référence. Il est composé de professionnels 
de santé impliqués dans la prise en charge de la maladie 
(professionnels appartenant aux centres de référence et de 
compétences, autres professionnels) et de représentants 
d’associations de patients. Après analyse et synthèse de la littérature 
médicale et scientifique pertinente, le groupe de travail rédige une 
première version du PNDS qui est soumise à un groupe de lecture. 
Le groupe de lecture est constitué par le centre de référence selon 
les mêmes critères que le groupe de travail. Il est consulté par 
courrier et donne un avis sur le fond et la forme du document, en 
particulier sur la lisibilité et l’applicabilité du PNDS. Les commentaires 
du groupe de lecture sont ensuite analysés et discutés par le groupe 
de travail qui rédige la version finale du PNDS. 
 
Validation par les instances de la HAS  
La version finale du PNDS (accompagné de l’argumentaire 
scientifique) est validée par le Collège de la HAS qui autorise sa 
diffusion. 
 
Gestion des conflits d’intérêts 
Tous les membres du groupe de travail ont rempli une déclaration 
d’intérêt.  
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2 Stratégie de recherche documentaire   
 
Recherche documentaire 
La recherche de références bibliographiques a été faite à partir des 
bases de données bibliographiques automatisées PubMed et 
Cochrane de 1990 à 2011. 
Les mots-clés utilisés étaient :  
���� congenital diaphragmatic hernia, pulmonary hypoplasy, 

pulmonary hypertension; 
���� genetic syndrome, prenatal diagnosis, prenatal prediction; 
���� ultrasonography, magnetic resonance imaging; 
���� FETO, PLUG; 
���� permissive hypercapnea, barotrauma, high-frequency oscillatory 

ventilation; 
���� protocolized approach, postnatal management, preoperative 

stabilization; 
���� nitric oxide, surfactant, ECMO; 
���� dopamine, noradrenaline; 
���� pulmonary vasodilatator, sildenafil, endothelin receptor; 
���� surgery, delayed repair, surgical management, thoracoscopy, 

late repair; 
���� prosthetic patch, latissimus dorsi; 
���� gastroesophagial reflux, chylothorax, chest tube; 
���� outcome, survival rate, long terme outcome, long terme 

follow-up; 
���� nutritional morbidity, pulmonary morbidity, neurodeveloppement, 

quality of life. 
 
Critères de sélection des articles  
Tous les types de publications (séries de cas, études de cohortes, 
études retrospectives, études randomisées, méta-analyses) ont été 
sélectionnés.  
 
Résultats 
���� nombre de références obtenues : PubMed : 2 900 et 

Cochrane : 7 ; 
���� nombre d’articles analysés : 400 ; 
���� nombre d’articles cités dans la bibliographie finale : 90. 
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Annexe 5. Liste des participants  
 
Ce travail a été coordonné par le Dr Emmanuelle COUCHOT, Centre 
de référence des hernies diaphragmatiques congénitales (Hôpital 
Timone - Enfants – 265, rue Saint-Pierre - 13385 Marseille 
CEDEX 5), sous la direction du Pr Pascal de LAGAUSIE, en liaison 
avec le Dr Valérie LINDECKER-COURNIL, Service des bonnes 
pratiques professionnelles, à la Haute Autorité de Santé. 
 
Ont participé à l’élaboration du PNDS : 
 
Groupe de travail  
Pr de LAGAUSIE Pascal, Chirurgien, Marseille 
Pr STORME Laurent, Réanimateur pédiatre, Lille 
Pr BENACHI Alexandra, Gynécologue-obstétricien, Clamart 
Dr COUCHOT Emmanuelle, Pédiatre, Marseille 
Dr PENNAFORTE Thomas, Réanimateur pédiatre, Lille 
 
Groupes de lecture 
Le projet de PNDS élaboré par le groupe de travail a été relu et 
discuté lors de trois réunions nationales sur le thème hernie de 
coupole qui se sont tenues les 12 janvier 2009, 18 janvier 2010 et 
24 janvier 2011 et qui réunissaient des gynécologues-obstétriciens 
(n = 25), des chirurgiens (n = 26), des réanimateurs (n = 38), des 
pédiatres (n = 4).  
Il a été également relu par des médecins spécialistes, des 
professionnels paramédicaux, un pédiatre de ville, un médecin 
généraliste et un représentant de l’association de patients.  
 
Liste des participants aux réunions nationales 
Dr BÈGUE Laëtitia, Gynécologue-obstétricien, Montpellier 
Dr BIQUARD Florence, Gynécologue-obstétricien, Angers 
Pr BRETELLE Florence, Gynécologue-obstétricien, Marseille 
Dr DELABAERA Amélie, Gynécologue-obstétricien, Clermont-
Ferrand 
Dr DENIS Christelle, Gynécologue-obstétricien, Tours 
Dr DIGUET Alain, Gynécologue-obstétricien, Rouen 
Pr FAVRE Romain, Gynécologue-obstétricien, Strasbourg 
Pr GALLOT Denis, Gynécologue-obstétricien, Clermont-Ferrand 
Pr GAUCHERAND Pascal, Gynécologue-obstétricien, Bron 
Dr GONDRY Jean, Gynécologue-obstétricien, Amiens 
Dr GUIGUE Virginie, Gynécologue-obstétricien, Besançon 
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Dr LEBOUAR Gwenaëlle, Gynécologue-obstétricien, Rennes 
Dr MARECHAUD Martine, Gynécologue-obstétricien, Poitiers 
Pr OURY Jean-François, Gynécologue-obstétricien, Paris 
Dr ROSENBLATT Jonathan, Gynécologue-obstétricien, Paris 
Dr ROUSSEAU Thierry, Gynécologue-obstétricien, Dijon 
Dr SAADA Julien, Gynécologue-obstétricien, Clamart 
Dr SÉNAT Marie-Victoire, Gynécologue-obstétricien, Le 
Kremlin-Bicêtre 
Dr THIEBAUGEORGES Olivier, Gynécologue-obstétricien, Nancy 
Dr THONG-VANH Catherine, Gynécologue-obstétricien, Grenoble 
Dr VAAST Pascal, Gynécologue-obstétricien, Lille 
Dr VANDENBOSSCHE François, Gynécologue-obstétricien, 
Bordeaux 
Dr VARLET Marie-Noëlle, Gynécologue-obstétricien, Saint-Étienne 
Dr VILLE Yves, Gynécologue-obstétricien, Rouen 
Dr WEINGERTNER Anne-Sophie, Gynécologue-obstétricien, 
Schiltigheim 
 
Dr AKKOUCHE Djellal, Chirurgien, Créteil 
Dr AUBER Frédéric, Chirurgien, Paris 
Dr AUBRY Estelle, Chirurgien, Lille 
Dr AZZIS Olivier, Chirurgien, Rennes 
Pr BECMEUR François, Chirurgien, Strasbourg 
Dr BRÉAUD Jean, Chirurgien, Nice 
Dr CARRICABURU Élisabeth, Chirurgien, Paris 
Dr ELBAZ Frédéric, Chirurgien, Rouen 
Dr FORGUES Dominique, Chirurgien, Montpellier 
Dr FOUQUET Virginie, Chirurgien, Le Kremlin-Bicêtre 
Dr GERMOUTY Isabelle, Chirurgien, Brest 
Dr GOMES Cindy, Chirurgien, Strasbourg 
Dr HAMEURY Frédéric, Chirurgien, Bron 
Dr JACQUIER Catherine, Chirurgien, Grenoble 
Dr LARDY Hubert, Chirurgien, Tours 
Pr LEVARD Guillaume, Chirurgien, Poitiers 
Dr LEZEAU Harry, Chirurgien, Créteil 
Dr LOPEZ Manuel, Chirurgien, Saint-Étienne 
Dr MARGARYAN Marc, Chirurgien, Vandoeuvre-lès-Nancy 
Pr MARTELLI Hélène, Chirurgien, Le Kremlin-Bicêtre 
Dr PETIT Thierry, Chirurgien, Caen 
Dr PIOLAT Christian, Chirurgien, Grenoble 
Pr PODEVIN Guillaume, Chirurgien, Angers 
Dr RICARD Jannick, Chirurgien, Amiens 
Pr ROUSSEAU Véronique, Chirurgien, Paris 
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Pr SFEIR Rony, Chirurgien, Lille 
 
Dr BERTHOMIEUX Lionel, Réanimateur pédiatre, Saint-Étienne 
Pr BÉTRÉMIEUX Pierre, Réanimateur pédiatre, Rennes 
Dr BLANC Sébastien, Réanimateur pédiatre, Lyon 
Dr BLANC Thierry, Réanimateur pédiatre, Rouen 
Dr BOITHIAS Claire, Réanimateur Ppédiatre, Le Kremlin-Bicêtre 
Dr BOSSET Claire, Réanimateur pédiatre, Besançon 
Dr BRISSAUD Olivier, Réanimateur pédiatre, Bordeaux 
Dr BROSSET Philippe, Réanimateur pédiatre, Limoges 
Dr CASAGRANDE-MAGNE Florence, Réanimateur pédiatre, Nice 
Dr de SAINT-BLANQUAT Laure, Réanimateur pédiatre, Paris 
Dr DECOBERT Fabrice, Réanimateur pédiatre, Créteil 
Dr DESANDES Roxane, Réanimateur pédiatre, Nancy 
Dr DESRUMAUX Amélie, Réanimateur pédiatre,Grenoble 
Dr DUGELAY Frédéric, Réanimateur pédiatre, Le Kremlin-Bicêtre 
Dr GAILLOT Théophile, Réanimateur pPédiatre, Rennes 
Dr GARENNE Armelle, Réanimateur pédiatre, Brest 
Pr HUBERT Philippe, Réanimateur pédiatre, Paris 
Dr HUSSEINI Khaled, Réanimateur pédiatre, Poitiers 
Dr JEUDY Catherine, Réanimateur pédiatre, Angers 
Dr JUGIE Myriam, Réanimateur pédiatre, Paris 
Dr KUHN Pierre, Réanimateur pédiatre, Strasbourg 
Dr LEBLANC Magalie, Réanimateur pédiatre, Angers 
Dr MARCOUX Marie-Odile, Réanimateur pédiatre, Toulouse 
Dr MERCHAOUI Zied, Réanimateur pédiatre Le Kremlin-Bicêtre 
Dr MICHEL Fabrice, Réanimateur pédiatre, Marseille 
Pr MITANCHEZ Delphine, Réanimateur pédiatre, Paris 
Dr MOKHTARI Mostafa, Réanimateur pédiatre, Le Kremlin-Bicêtre 
Dr NOLENT Paul, Réanimateur pédiatre, Bordeaux 
Dr PIDOUX Odile, Réanimateur pédiatre, Montpellier 
Dr POGNON Laurence, Réanimateur pédiatre, Lille 
Dr RAYET Isabelle, Réanimateur pédiatre, Saint-Étienne 
Dr RINGUIER Bénédicte, Réanimateur pédiatre, Angers 
Pr ROZÉ Jean-Christophe, Réanimateur pédiatre, Nantes 
Dr SAIZOU Carole, Réanimateur pédiatre, Paris 
Dr SALVI Nadège, Réanimateur pédiatre, Paris 
Dr SAULNIER Jean-Pascal, Réanimateur pédiatre, Poitiers 
Dr TOURNEUX Pierre, Réanimateur pédiatre, Amiens 
Dr WROBLEWSKI Isabelle, Réanimateur pédiatre, Grenoble 
 
Pr CASPER Charlotte, Pédiatre, Toulouse 
Dr COSTE Karen, Pédiatre, Clermont-Ferrand 
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Dr DATIN-DORRIÈRE Valérie, Pédiatre, Caen 
Dr SUC Anne-Laure, Pédiatre, Tours 
 
Liste des relecteurs 
Dr OUDYI Maryam, Pneumologue pédiatre, Marseille 
Dr KAMMACHE Issam, Cardiologue, Marseille 
Dr DENEUX Isabelle, Gastro-entérologue, Marseille 
Dr RIBE Claude, Pédiatre libéral, Marseille 
Dr VADON Jacques, Médecin généraliste, Châteauneuf-de-Gadagne 
Mme BEUZE Roxane, Puéricultrice, Lille 
Mme BIANCO-LANGLOIS Valérie, Puéricultrice, Marseille 
Mme VASCO Claire, Infirmière, Marseille 
Mme CASTELAIN Sylvie, Orthophoniste, Marseille 
Mme DIOUTA Léa, Orthophoniste, Lille 
M. GAMBINI Dominique, Masseur-kinésithérapeute, Marseille 
Mme KHALIFA Stéphanie, Psychologue, Marseille 
M. CROS Jérôme, association APEHDia, Labège 



PNDS  « Hernie diaphragmatique congénitale » 

HAS / Service des bonnes pratiques professionnelles / octobre 2012 
46 
 

Annexe 6. Coordonnées du centre  de 
référence et de(s) l’association(s) de 
patients  
 
Site de Marseille 
Coordonnateur : Pr de LAGAUSIE Pascal 
Service de Chirurgie pédiatrique 
Hôpital Timone - Enfants – 264, rue Saint-Pierre - 13385 Marseille 
CEDEX 05 
Tél. : 04 91 38 84 71 ou 93 88 
Fax : 04 91 38 47 14 
Mail : refhernies@ap-hm.fr 
Site Internet : http://www.ap-hm.fr/herniediaphrag 
 
Site de Clamart 
Coordonnateur : Pr BENACHI Alexandra 
Service de Gynécologie-obstétrique 
Hôpital Antoine Béclère – 157, rue de la Porte de Trivaux – 
92141 Clamart 
Tél. : 01 45 37 47 70 ou 44 02 
Fax : 01 46 30 94 93 
 
Site de Lille 
Coordonnateur : Pr STORME Laurent 
Clinique de Médecine néonatale 
Hôpital Jeanne de Flandre – 1, rue Eugène Avinée - Lille CEDEX 
59037 
Tél. : 03 20 44 61 99 
Fax : 03 20 44 62 36 
 
Association APEHDia 
Chez M. et Mme CROS 
4, chemin de la Fontaine du Laurier – 31670 Labège 
Tél. : 09 53 34 85 48 
Mail : parents@apehdia.org ou contact@apehdia.org 
Site Internet : http://www.apehdia.org 
 
Groupe Miam Miam  
Mail : contact@groupe-miam-miam.fr 
Site Internet : http://www.groupe-miam-miam.fr 
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