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% HOI NGHI KHOA HOC CHAN POAN HINH ANH TP.HCM MO’ RONG LAN THU X11-2025

ASSISTANCE HOPITAUX
PUBLIQUE DE PARIS

RSHCM

Phién SAN — PHU KHOA

—

TIEP CAN CHAN POAN VA XU TRI

THOAT VI HOANH TRUOC — SAU SINH

BS. HUYNH THI NGOC VAN
Bénh vién: Kremlin Bicétre , APHP, France
van.huynh@aphp.fr
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PHOI THA )

Khiém khuyét dong 1 hodc 2 co hoanh trong bao thai
Tan suat 1/3500 \ o

R R S Co thanh ngwc: di chuyén va dong tw trwdc ra sau
87% bén (T), 11% bén (P), 2% hai bén Thoatvi Bochdalek, Morgnagi)
50% don doc

50% phdi hop cac BTBS, nhiém sac thé 11g23-qgter ,
15024-26, 15026

> Nguyén nhan: di truyén (30-40%) va mdi trwdng

» Tién lwong con xau, ty 1& tl vong so’ sinh chung 30 -
40%, tly NC

e

*

e

*

e

*

e

*

Pleuroperitoneal Pleuroperitoneal

. membrane .
\ ,»--».‘ Pleuroperitoneal g

canal

e

*

)

g
Esophagus
mesentery g

4

L)

L)

4

L)

L)

Muscular
ingrowth from

Septum
body wall P

transversum

* Septum transversum

Diaphragm at 5 weeks Diaphragm at 4 months

RSHCM 2025 http://www.bionalogy.com/respiratory _system.htm



Posteriordateral
(ndudes umbocostal

téange)

(may be assocaled with
pulrmonary hypeplasia)

(usualy not associsted with
pumonary hypoglasia)

LCDH liver ‘down’ LCDH liver ‘up' RCDH

RSHCM 2023
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3 0 2
Normal Fetal Circulation Fetal Circulation in Transitional Circulation in )
Congenital Diaphragmatic Hermia Congenital Diaphvagmatic Hermia

Cerebirad Circulation

RSHCM

Dysfonction VD par augmentation

Compression par RV/P

hernie
Débit pulmonaire

Dilation VD déplacement septum
Compression VG

pulmon CM 2023



% Khang dinh chan doan

<% SA: dau tién I
< MRI: ho tro, chuyén sau < M6 ta ton thwong: thanh phan thoat
vi, cac ton thwong phoi hop

< Yéu to tién lvong:
= Thé tich

= Vi tri gan va da day

= Kich thwéc 16 khuyét

= TUi thoat vi

0=k . - . .
o] 25 =0 ril 100
False pesitive rate (%)

RSHCM 2023



Sieu am binh thwong
Phdi: phan am day RSHCM
Co hoanh : dai phan am kém

RSHCM 2025 merci Jean-Philippe BAULT



Q

% Xac dinh vi tri thai < Da day trong I16ng nguc
% TUi mat trong Id6ng nguc % Cau trdc ong tiéu hoa trong 16ng nguc
< Da day & gi(ra < Gan trong 1dng nguc

< Tim l&ch sang trai (moc cac buéng <+ Tim léch sang phai
that)

merci Jean-Philippe BAULT

RSHCM 2023
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IRM phéi binh thwéng RSHCM
Khi quén, carina, phé quan gbc:
hypersignal T2

Phbi :homogeneous hypersignal T2
Co hoanh: vom hyposignal T2
Phan su: High-signal T1
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Thé tich phoi: Bo céach nao (@)t

Siéu am MRI
Ty I& dau phdi: LHR - Cong dién tich mai lat cat cla 2
Ty 16 déu | phéi quan sat duoc / du dodn LHR ofe phéi x bé day lat cat
Vo = a x b/ PC - Twong quan Vo/Va (theo tudi thai)

Ve = theo tudi thai

RSHCM 2023



extreme severe
100 :

RSHCM

90

£ 80

@ 70

5 60 : : : 5 s

= 50 Rat nang<15%

5 40 N&ng: <25%

3 Trung binh: 26-35%, hoac 36-45%
10 i . : + gan |én cao
o ; ¢ : P Nhe :36-45%

O/ELHR <15% i 1525% i  2635% 36-45% 46% and higher
%inregistry 1% % i 11% 3% i 20% 13% 12%: 14% 5% 20%

[ liver in thorax (“up”) I liver in abdomen (“down”)

———Decreased neonatal morbidity in 'stomach-down’ left congenital diaphragmatic hernia: implications of prenatal ultrasound diagnosis for counseling and postnatal managemer
——Didier RA, Oliver ER, Rungsiprakarn P, Debari SE, Adams SE, Hedrick HL, Adzick NS, Khalek N, Howell LJ, Coleman BG
————— Ultrasound Obstet Gynecol. 2021;58(5):744.

RSHCM 2025



Khong i Kich thwée / tai i ‘(@)

Hernie avec sac : absence de muscle, mais présence de de\ RSHCM
séreuses qui forment le sac

g

Hernie sans sac : absence compléte de muscle et de séreuse
crinial

Fl:dhul
(ndudés Limbacastal
targ)

Kich thuwéc 16 khuyét dwoc phan loai bdi phau

thuat vién

A : khuyét 16 nhé c6 bé co

B : Khuyét <50% vom hoanh va khéng c6 co &

phan sau — bén

C : khuyét 50 — 100%

D : khdng c6 hoan toan vom hoanh (bat san vom | |
Lally KP, Lasky RE, Lally PA, Bagolan P, Davis CF, Frenckner BP, et al. Standardized

hoan h) reporting for
RSHEﬁmital diaphragmatic hernia--an international consensus. J Pediatr Surg. déc

"M O/ 1DO\-DANO 1




PARCOURS DE S0IN DES PATIENTS AYANT UNE

HERMIE DIAPHRAGMATIQUE CONGENITALE

US1, IRM1, US cardiaque feetgle
Us2

Caryotype
CGH array

HAGHOSTIC AMTEMATAL

] DIAGHOSTIC NEOMATAL

Suspicion HCD
Ethographnte de vl

Confirmation HCD
CPDOPN

=
information sur HCD it

Médacin CRMR ou CHU
!

Massance
MATERNITE DE TYPE 3

W SRR O Chirungee pisd

REANIMATION MEOMNATALE
Vientilalion préopérators
Traitement do I'HTAPP
Chirurgie & posdibhe < H48
Sevrage ventiatoing
Adifmantation

HEOMATALOGIE OU SERVICE DE CHIRURGIE (CHU)
. Alimentation
. Bilan muBsdisciplnpirg
{respiralore. cardiovasculaing, digestf. nutritionnel, nearclogioue.
ORL. arhophonigue, peycholagique_)

L | 1

CENTRE HOSPITALIER
SORTIE A DOMCILE l PROCHE DU DOMICILE

l

L]
SUM HCD AU LONG COURS
Midecn coordonnateur | CHLI

Pidintre ou Médecin traitant

U] PEDIATRIE GEMERALE

NJIToiMm ZULd

Tham van da chuyén khoa:

Bac sy San — phu khoa
Di truyén

Bac sy CDHA nhi

Phau thuat vién nhi
Bac s§ hoi strc nhi

Bac sy hd hap nhi

RSHCM



S&dm sau sinh (o)

<% X quang ngwc bung ban dau va sau phau thuat
s SAtim
% Scanner : Tuy trwedng hop, khong lam thuwdng quy
% Siéu am thop
< Khao séat tdng quéat di tat:
= SA bung
= SAtuy
= X quang hé xwong

RSHCM 2023



RSHCM

DCOUCHE = = & REAPOLY

NEO NAT

RSHCM 2025



X quang phbi

SA co hoanh lUc sinh

RSHCM 2023



- EBM: Nghién cru RCT
- Chi dinh: THV don thuan va LHR

- Qui trinh: NGi soi bao thai dwdi gay té tai
ch6. Chen bong vi tri gitra day thanh va carina
vao thoi diém gilra 28- 30 tuan tudi thai

- SA mbi 2 tuan

- Rit bong lic 34 tuan tudi thai dwei cong
hwong tir, bung san phu gan trung tam tw
trwdng nhat.

PIEU TRI TRONG BAO THAI: FETO Jo By, BN P

The NEW ENGLAND

ssssssssssssssssss JULY 8, 2021 voL. 3ss wo.2

Randomized Trial of Fetal Surgery

for Severe Left Diaphragmatic Hernia

‘/ J.A. Deprest, K.H. Nicolaides, A. Benachi, E. Gratacos, G. Ryan. N. Persico, H. Sage, A. Johnson, M. Wielgos,
/ C. Berg, B. Van Calster, and F.M. Russo. for the TOTAL Trial for Severe Hypoplasia Investigators®

Figure 2. FETO Procedure.
After the administration of local hesia to the mother and administra-
tion of medication to the fetus, the fetoscope is inserted into the amniotic
cavity, into the fetal mouth, and eventually into the fetal trachea. In the fe-
tal trachea, the catheter, which has been loaded with a balloon, is advanced
to position the balloon between the vocal cords and the carina (bottom
left). Once inflated, the balloon is detached, and the fetoscope is with-
drawn (bottom right). Adapted from a drawing by Myrthe Boymans, Uni-
versity Hospitals KU Leuven. Leuven. Belgium.
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Fetoscopic endoluminal tracheal occlusion with Smart-TO balloon: Study protocol to evaluate effectiveness and safety of noninVﬁive removal Nic
SananeésID1,2 @*, David BasurtolD3 ﬁm-gni‘sCordieM , Caroline Elie5 , Francesca Maria Russo3,6, Alexandra Benachi4t, Jan Deprest3,6,

https://doi.ora/10.1371/iournal.pone.0273878 March 13. 2023
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THO'I DIEM PHAU THUAT Xy

——,

4

|

*

»Thong nhat gitra phau thuat vién, gay mé va hoi stre

"inh trang bn 6n dinh khodng 48 gid»

4

|

*

iéu chuan :

= Ap lwc ddng mach binh thwérng theo tudi

= DO bao hoa oxy trwdc dng ddng mach 85 - 95%

= Lactate < 3 mmol/l

= Nwdce tiéu > 1 ml/kg/h,

= Ap lwc ddng phdi < ap lwc hé thong ( 6ng ddng mach shunt T > P).

RSHCM 2023



THEO DOI DA CHUYEN KHOA e/
1 nam l 2 ham 1

> I
Tai kham moi 3 Tai kham moi Tai kham mdi nam t&i khi chuyén sang bac
thang 6 thang sy ngwei Ion
SIEU AM TIM Twr 5 — 7 tudi: TDM+ EFR
X QUANG PHOI 2 13n / ndm trong 2 nam X QUANG PHOI / 3 nam

——

Hernie de coupole diaﬂgﬁﬂmaﬂﬁg congénitale :mise a jour du plan national de diagnostic et de soins , A.Benachi et :



CAC BIEN CHU’NG MUON

RSHCM 2023

PNDS 2020

——— | Types de complications Symptomes Fréquence
I Dysplasie broncho-pulmonaire 22452%

- Respiratoires HTAP persistante Pas de données

——— Asthme 15% a5 ans

I Pneumopathie 7a33%

—— Digestives Reflux gastro-cesophagien 45290 %

——— |(Esophagite 50 % des adultes
— Troubles de 'oralité 25%

——— |Nutritionnelles |Gastrostomie 33%alanet7%aZ2ans
— Retard de croissance 50%alan

—— Chirurgicales |Occlusion sur bride 20 %

—— Récidive hernie 8a50%

- : Asymétrie motrice Hypotonie

—— [Neurologiques Trouble langage et comportement 12%

——— : Déformation thoracique 21248 %

I Orthopediques Scoliose 5327 %

— |Auditives Surdité Pas de données



Ké&t qua lau dai: phu thudc két qua ban dau ISP

/ n=27 ( 75%): diagnostic anténatal Facteurs pronostics anténataux:

orte de 36 eﬂfﬂﬂ'fs\‘ Foie intrathoracique : n= 6 (46%)
o . ~>LHR o/a (min-max) : 16 a 88%
n=9 (25%): diagnostic post-natal 5 y4)yme pulmonaire o/a (min-max): 22 a 8279
>FETO: 4

IS

—Age moyen lors explorations= 7,9 ans (5,2-14)
——Sexe masculin n(%) = 22 (61)
——¢oté de la hernie, gauche n(%) = 29 (81)

16V, HUYNH, 'E.SARDAR, 1S.RODRIGUES, »2C.KYHENG, %3Q.LAUDOUAR, »3D.CARRIERE,“*M.MOKHTARI, +4V.FOUQUET, “*A.LETOURNEAU, ¢ C.ADAMSBAUM,
65.LECAM,A.BEURNIER»*A.BENACHI, 5. FRANCHI, 2 TRRPIMR2 BFRP 2023




o
=

emphyseme

Perfusion en mosaic

Verre dépoli

Epaississement septa

Atélectasie
Distorsion vasculaire
Récidive

Plague visible

17 (47%)
5 (13,8%)

4 (11%)
1(0,02%)
7 (19,4%
16 (44%)
4 (1 éventration)

8 (22%)

RSHCM 2025

16 (50%)
5(15,6%)

4(12,5%)
7 (21,8%)
11(34%)
23 (71%)
5 (15%)
4 (12%)



p—

B WA

qua hinh anh:
Thé tich trén CT va MRI

W Tois Gauche (L) B Droft ()
Moamibre o
A0000
Total
Se000
|, [mil 9 109 19
72000
ol ral. [9%] 1000 4r 8
480
MLD [HU) -845 -B65 827
240
Ecart type [HU) 134 L 134
a e —— [HU
1000 A0 B0 =400 =200 i
FyiH [HLU)

Volume pulmonaire

TDM cm3 933 [326;1110] 859 [298;1240]
moy [min;max]

IRM cm3 626 [345.1826]
moy [min;max]

605 [280; 2392]

RSHCM 2025
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RSHCM

< Pam dé dang mosaique : Ving dam dd khac nhau phan bd dang ban do (ving
tang sang hoac giam tin hiéu hoac binh thwdng xen ké cac vung tang tin hiéu
hoac tin hiéu trung gian)

RSHCM 2025



RSHCM 2023



n dang mach mau

Bié

ai phat

T




S di chuyén cta co hoanh
Puwdng cong bién dé di chuyén cua vom hoanh trén mat phang coronal trung tam , sagittal
Theo dbi sau phau thuat

RSHCM 2023



Mat Phéng sagittal dong hoc

RSHCM 2023



——=* Centre de Reéference de la HCD = 3

= | ’hopital Jeanne De Flandre a Lille
Pr Laurent STORME, réanimateur néonatal

= L’hopital Antoine Béclere a Clamart (ar- HpP)
Pr Alexandra BENACHI, gynécologue-obstétricien

= L’Hopital de la Timone Enfants a
Marseille (ap-Hw)
Dr Nicoleta PANAIT, chirurgien pédiatre.

——= Centres de Compeétence de la HCD = 25

= Prise en charge:
e Suivi du DAN a 'adolescence
« Rédaction PNDS 2020
« RCP mensuelles/Réunion annuelle

RSHCM 2025
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maladies rares

CARTE D'URGENCE
Emergency card

Hernie de Coupole Di

Prénom

Risques respiratoires
et de syndrome occlusif

Le porteur de cette carte a été
opéré d'une HCD

Informations médicales personnelles
Type HCD: 00 Gauche [ Droite

Autres malformations: [J Oui O Nen
Mentions particuliéres :

Cet antécédent justifie une
systématique et une vigilance
infections respiratoires

PERSONNE(S) A PREVENIR EN PRIORITE

ialiste traitant

ique (HCD) centre de

Tél

Tél

Té
v ®°.
Coute Dizons semstitvn D i oo
ek ).? Ay iy
mmn berrae degbesamatins. &

FIMATHO Version Astet 3020

vaccination an
accrue a la prévention des

CODE En cas de Penser a
2140 | Détresse respiratoire mmmmmp HTAP.récidve de
Syndrome occlusif -Volb ldedé:de“‘, gcc:{c:)
................ Malaise “;n Ség (1(Hrgzozxp:|(° Sl

Repositionner dans les 6h,
u posit bon etuncsond tutric:

ti-grippale g, . sonaccidentelle

db!‘t°“""-po rrrrrrrr la fermeture de
e



http://www.chru-lille.fr/organisation-structure/hopitaux/98613.html
http://hopital-antoine-beclere.aphp.fr/
http://fr.ap-hm.fr/site/hernie-diaphrag/hopital-timone-enfants-a-marseille
http://fr.ap-hm.fr/site/hernie-diaphrag/hopital-timone-enfants-a-marseille
http://fr.ap-hm.fr/site/hernie-diaphrag/hopital-timone-enfants-a-marseille
http://fr.ap-hm.fr/site/hernie-diaphrag/hopital-timone-enfants-a-marseille
http://fr.ap-hm.fr/site/hernie-diaphrag/hopital-timone-enfants-a-marseille

< CPDPN va danh gia tién san +++
% X tri da chuyén khoa ngay sau sinh boi:
Bac sy so sinh
Phau thuat vién —

developmental

A
Ve ~ Mn V' 4
C itive i i t
A \/ 11 : ADHD o
B aC Sy t I m m a C h Pers;\s;s::tz:lsr:) %%%% y Gastrc::::stmal

Congenital heart - 5
di Failure to thrive

Bac sy tam ly i
Bac sy CDHA nhi

PUImonary Refractory GERD
management Musculoskeletal

Asthma
Restrictive or Scoliosis

< Phau thuéat chuyén khoa
“* Ké hoach phdi hop theo doi lau dai +++ — ]

Sensorineura | hearing
loss

Fig. 1-Long-term issues in CDH patients by system.
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THONG DIEP (@)

< Siéu am bao thai: dwoc chon lwa hang dau

<|RM bao thai: chdn doan phan biét, do thé tich, vj tri gan,
tien lvong

“*Can th—iép bao thai: FETO ( dang nang / trung binh) tuy
equipe

< Sau sinh: x guang ngwc / CT c6 thude twong phan.
< Theo doi 1au dai: Xq, CT/IRM phdiva EFR

RSHCM 2023



X

FIMATHO

Filiere des maladies rares abdomino-thoraciques

ASSISTANCE HOPITAUX
PUBLIQUE DE PARIS

Nalluivi LULd
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