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Définition

“Hépatocele”

Absence de fermeture de la paroi
abdominale avec extériorisation d’au
moins une partie du foie protégée par

un sac.

Omphaloceles géantes :

= Disproportion viscéro-abdominale
importante.

= Taux plus élevés de mortalité et
de morbidite*.

v * Wagner JP & al. Paint and Wait management of giant omphaloceles. S Pediatric
Surgery 2019

Malformation non syndromique du
diaphragme ou de la paroi
abdominale

L. Extrophie vésicale-épispadias

LiHernie de la  coupole
'diaphragmatique

L. Kyste omphalo-mésentérique
& Laparoschisis
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a2 Diagnostic +

= Diagnostic + a partir de 12 SA

Coelosomie supérieure (cordon en bas)



- Incidence

Omphalocele 1/3000 a 10000 naissances*

(hernie diaphragmatique 1/3500).
Incidence des omphaloceles géantes 10 a 15% des omphaloceles.

10a 15

A =«

En moyenne 2 a 3 ‘;
[ an CHU

LILLE

v *McNair &al. Caring for the newborn with an omphalocele. Neonatal Netw 25, 319-327 (2006).



= Complications néonatales

Hypoplasie
pulmonaire

HTAP

Complications
digestives

v Saxena AK, Raicevic M. Predictors of mortality in neonates with giant omphaloceles. Minerva Pediatr 2018.

v Bicard & al. Prenatally diagnosed giant omphaloceles: short- and long-term outcomes. Prenat diag 2004.




A Hypoplasie pulmonaire

e Morphologie particuliere des poumons

e Facteurs prédictifs anténataux:
- Diametre du thorax - Dimensions du défect
- Thorax-to-head ratio* - LHR**

- Volume pulmonaire*** (sévere <25%, modeére 25 a 50%, leger >50%)

* Diemon & al. Thorax-to-head ratio and defect diameter-to-head ratio in giant omphaloceles as predictor for fetal outcome. Arch gynecol obstet 2017.
** Kamata S, Usui N, Sawai T, Nose K, Fukuzawa M (2008) Prenatal detection of pulmonary hypoplasia in giant omphaloceles. Pediatr Surg Int 24:107-11.
** Danzer E & al. Assessment of early pulmonary function abnormalities in giant omphalocele survivors. J Pediatr Surg 2012.

SRR

Danzer E & al. Predictingneonatal outcomesin infants with giantomphaloceleusing prenatal magneticresonanceimagingcalculatedobserved-to-expectedfetal lung volumes. Prenatal
diagnosis 2021.



A HTAP

e Incidence 20 a 50%
e Associée a une morbidité et une mortalité importante
e Deébut progressif a partir de J7 de vie

e Meécanismes: inconnu

Hypoplasie pulmonaire,
(Pas de relation)

Dystrophie vasculaire

Agression de la ventilation Dystrophie vasculaire

v Patridge & al. Pulmonary hypertension in giant omphalocele infants. J Ped Surg 2014



:f, Contexte Materiel et Résultats Conclusion

meéthodes

Description de la population
\ Groupe HTAP (n=19) Groupe contrbles (n=19) P value

Male (%) 36% 48% 0,4

Age gestationnel (semaine) 35,8 (3,4) 37,2 (1,9 0,1

PN selon Fenton (perc) 41,7 (24,6) 34,7 (27) 0,3

PCN selon Fenton (perc) 61,5 (24) 47,9 (27,6) 0,1

Apgar a 5/10 min 9/9,6 (0,7) 9/9,8 (0,4) 0,2

Durée ventilation mécanique 16,5 (16) 2 (5) 0,01

Trachéostomie (%) 10,5 2 0,2

olume pulmonaire _ Rypens (% ,

Volume pulmonaire _ Meyers (%) 43 (10) 57 (22) 0,04
CRP >20 mg/L pendant >15j (%) 56 12 < 0,05
Durée CRP >20 mg/L (jours) 19 (15) 7,1 (10,4) < 0,05

Age de sortie (jours) 141 (101) 28,3 (13,4) 0,04
Déceés 5 0 < 0,05

These Baptiste Teillet



A Morbidité digestives

» RGO associé a une ocesophagite: 45% des omphaloceles

(plus important avec les hépatoceles)

» Recours au Nissen 10% des omphaloceles

> Troubles de l'oralité

4 Koivusalo A, Rintala R, Lindahl H. Gastroesophageal reflux in children with congenital abdominal wall defects. J Pediatr Surg 1999;34:1127-9.



2 Morbidités respiratoire

CcT

Réduction de la

Maladie respiratoire |
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v Danzer E & al. Assessment of early pulmonary function abnormalities in giant omphalocele survivors. J Pediatr Surg 2012.

v Partridge EA, Hanna BD, Panitch HB, et al. Pumonary hypertension in giant omphalocele infants. J Pediatr Surg 2014;49:1767-70.



a Hépatocele & HCD
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Points communs
avec
Troubles de
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= Intérét de rejoindre CRMR HCD

< Béneéficier des moyens disponibles
< Bénéficier de I'expérience de pec de maladie rare
< Points communs avec la HCD

< Ameliorer la prise en charge



A Expérience Lilloise

Cohorte colligée "j = Protocole de PEC
. i ,
depuis 1999 par CH anténatale
Dr SFEIR LILLE



rj’) Code du document : ey Code du document -
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. e Prise en soin anténatale des patientes E,atigsﬁ'::"':.ﬁg:b‘ﬂa CHU Prise en soin anténatale des patientes [[FJ;?‘e dla;:;pclj:':la'}gﬂ:DA'l'E]

Pﬂl;f:mxﬂe dont le foetus est porteur d’'une Wersion - - Pﬁll*fm Mere dont le foetus est porteur d’une ersion - -
ini < P P_REVISIO ouvean-ne N -
Clinique de hépatocéle L:@e =VISION) Clinieqae de hépatocéle [P_REVISION]
Méonatologie ‘ ‘ Néonatologie Page 2 sur 3
Redaction Validation

Nom / Prénom - BOUKHRIS Mot d Riadh MUR Nom / Prénom - SFEIR Rony. VAAST Pascal, *  Dr. Riadh BOUKHRIS et/ou Dr. S€bastien MUR voient les futurs parents en consultation :

Sehasica STORME Lonen " Isgomnerant s s explcaions b e < ces wplestons e

E tion : Praticicn Hospitalicr Fonction : Prati Hospitalier. PU PH - - lIs expliqgueront que Mme Bertille SERGENT, psychologue peut étre sollicitée a tout
moment.

Pé_ri |_'nétre d’application : o ] ) . ) . o * Lorganisation du suivi obstétrical et de I'accouchement sur I'hdpital Jeanne de Flandre

Clinique de médecine néonatale, Clinique d’obstétrique. Service de chimurgie pédiatrique sont expliqués par la sage-femme coordinatrice.

1 mois plus tard — ORGANISER PLUSIEURS RDV* si possible le méme jour (*par la sage-femme
coordinatrice) en vue de présenter le Centre de Référence :

*Heépotocéle = omphalecéle géante contenant une partie du foie, une maladie rore congénitale, dont e CHU de
Her!lie Lille rssemble des experts « diagnostics » ¢ « prise en soin » des enfants porteurs d hépatocéle. La prise en charge » 1 RDV anténatal avec Dr. Riadh BOUKHRIS (TSI 31089) et/ou Dr. Sébastien MUR (TSI
g Fh bénéficiera des moyens du centre de référence de la hernie des coupoles diaphrogmatigues. - N - R K N . ~
et A noter que lors de fa relobelliisation 2022 des centres de réfé an Sl officiel des compétences du 29131), pédiatres, qui apporteront des explications sur la prise en soin en réanimation et
L CRMR HCD & la PEC des hépatocéles sera sollicite. sur le suivi. lls répondront aux éventuelles interrogations des parents.

* + dans le méme temps et si les parents sont d'accord - 1 RDV avec Bertille SERGENT,
A CHACUNE DES ETAPES CI-DESSOUS, 0 courage les intervenants psychologue.

parler de la présence de la psychologue rattachée au Centre de Référence HCD : Bertille SERGENT + + prévoir 1IRDV concomitant avec les puéricultrices « référentes oralité » rattachées au
notifier dans le dossier-patient (feuille verte) que Iinformation a é1é donnée par rapport au recours possible Centre de Reéférence, pour un conseil lactation et une visite du service de réanimation.
des familles a un psychologue (joignables par mail a : referentes-oralite @ chru-lillefr)

A tout moment, siles parents souhaitent rencontrer un médecin du centre de référence, n'hésitez pas a
contacter par mail registre_hepatocele @ chru-lille fr

* La date prévue de la césarienne doit étre rappelée 4 toute I'équipe post-natale (surtout
Dr Sfeir, Dr Boukhris, la réanimation néonatale)

Les patientes sont adressées pour échographie de référence au CPDPN devant une suspicion
diagnostic (1¥ trimestre de grossesse en général).
1 Le diagnostic d'une hépatocéle est confirmé (mensurations des limites du défect) ; recherche de
pathologie(s) associée(s), ascite, malformation(s) rachidienne(s)?; proposer un caryotype.
= A chaque passage en réunion de CPDPM d’'un foetus porteur de HCD, le compte-rendu sera
envoyé & registre.hepatocele @chru-lille.fr
2 Premiére présentation du dossier au CPDPN
Echographie cardiague réalisée + analyse cytogénétique proposse.
3 IRM foetale entre 30 et 325A (velume pulmonaire, densité du tissu pulmonaire, mensurations du
sac herniaire et du collet, distance entre caréne et le ddme diaphragmatigue ...}
Si décision de prise en charge prise ou si parents incertains :
*  Dr. Rony SFEIR voit les futurs parents pour expliguer la prise en charge chirurgicale lors
a du diagnostic et aprés I'IRM si les parents le souhaitent.
- lidonnera les premiéres explications sur la maladie et des explications sur la prise en
soinfcharge en salle de naissance et en réanimaticn néonatale.

Sewle fa version i ire est vaiige

Jogiciet de gesti
@ Document inferne, proprete du C.H.U de Lilke




£ Expérience Lilloise

Echographies de Analyse cytogénétique
référence au CHU proposee

Echographie j ~ Entretien anténatal
cardiaque foetale I des parents avec le

CH chirurgien
LILLE
Présentation au IRM foetale entre 30 et
CPDPN 32 SA

Entretien avec les pédiatres,
psychologue, puéricultrice
orthophonie



PEC Chirurgicale
- Réintégration progressive et fermeture différée
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Accompagnement des
parents en réa neonat

S
f ) Cohorte
CHU 85 enfants
LILLE

Suivi en consultation
(pédiatre,
orthophoniste, puer
oralité, psychologue)

Expérience Lilloise




A Projets en cours

Déclaration d’'une base de donnée / Travaux de recherche:
Registre au CNIL (inflammation, oralité, evolution

(démarches en cours) | A de HTAP par écho, suivi

respiratoire...)

Rédaction de protocoles

Association des parents des enfants
de pec

porteurs d’'une hépatocele
“Hépatantes”






