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QUELLES INFORMATIONS ?

Objectif : donner des informations et des reperes généraux sur la HCD
aux futurs parents d’enfants porteurs de cette pathologie
— les préparer au parcours de soins de leur enfant

- Qu’est ce que la HCD ? définition médicale adaptée aux futurs
parents
—> Suivi de grossesse : bilans médicaux effectués
— A la naissance : prise en charge en service de réanimation
intervention chirurgicale
- Hospitalisation : surveillance des fonctions vitales
alimentation
— Retour a domicile : suivis médical et paramédical sur le long terme
accompagnement psychologique
o accompagnement médico-social
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QUAND LE DISTRIBUER? PAR QUI?

Lorsque le diagnostic est établi lors d’'une échographie de suivi de
grossesse :

—>lors d’une consultation anténatale

Le livret peut étre intégré au kit naissance « HCD » distribué par
’APEHDIA et FIMATHO

Commander ce livret aupres de I'équipe FIMATHO : fimatho@chru-lille.fr
ou
Bon de commande disponible dans vos pochettes
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REPERER REPERER

Qu’est-ce que la hernie
de coupole diaphragmatique ?

La Hernie de Coupole Diaphragmatigua (HCD*) est une maladie congénitale® rare
touchant de 1 4 5 nouveau-nés pour 10 000 naissances. L'origine de la HCD reste
inconnue a o2 jour.

Le diaphragme est un muscle qui sépara le thorax de I'abdomen ; il est impligué
dans le processus de la respiration. La HCD correspond & un défaut de fermeture
du diaphragme lors du développemeant du foetus in wtero®. Le diaphragme n'est

pas totalement fermé et ne sépare donc pas correctement le thorax de 'abdomen.

Cette ouverture ou orifice permet 4 une partie des viscéres abdominaux (intestins,
estomac, foie...) de migrer de I'abdomen vers le thorax.
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Bigure 1 : schémas représentant I"anatomie abdomino-thoracique nomale d'un baba (3 gauche), celle d'un
behé aver une HCD gaudhe (au milieu) et celle d'un bebé avec une HCD drolte (& drotte)

Le plus souvent, la hernie touche un des deux cbtés du diaphragme (hernie situés
& gauche ou plus rarement & droite). Le développement général du bébé est le
plus souvent normal et n'est pas perturbé par la présence de la hernie. Seul le
développement des poumons est perturbé avec une atteinte plus importante

du poumon du cité de |la hernie. Les poumons sont donc plus petits, on parle
d’hypoplasie pulmonaire. Les poumons peuvent aussi présenter des anomalies de
fonctionnement, ce qu'on appelle I'hypertension artérielle pulmonaire. La s&vérité
de |'atteinte pulmonaire peut &tre trés variable d'un individu a I'autre et ne se
manifestera gu'au moment de la naissance.
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Pas de ploce pour une pholo

Les cas de HCD sont trés différents les uns des autres et les informations
contenues dans ce livret ne peuvent rendre compte de toute la diversita
de toutes les situations possibles. Plusieurs facteurs influencent le degré de

sévérité de la hernie et bien que chague cas soit unigue, gréce a la prise en
s0ins organisée autour de la HOD en France, on peut dire que de 60 & 70%
des nouveau-nés touchés par cette pathologie sévére et complexe survivent.
La majorité d'entre oux deviennent des enfants, des adolescents et des
adultes qui bénéficient d'une qualité de vie satisfaisante & trés satisfaisante.

QUAND ET COMMENT DECOUVRE-T-ON LA MALADIE ?

La malformation est le plus souvent découverte avant la naissance (80% des cas)
mais peut égalemeant &tre découverte & |a naissance ou peu de temps aprés (20%
des cas).

Pendant |a grossesse, |a découverte se fait avec I'échographie, par la visualisation
des organes abdominaux anormalement présents dans le thorax.

DES SOINS ET UN SUIVI ADAPTES A CHAQUE ENFANT

La hernie de coupole diaphragmatigue se présente sous différentes formes, de
gravité variable, en fonction notamment de la quantité des organes présants dans le
thorax, de la taille du poumon directemeant impacté par la présence de la hernie, et
de la précocité de la découverte.

A la naissance, la HCD peut &tre |a cause de troubles globalement sévéres, pouvant
mettre en péril la survie du nouveau-né. Une fois les fonctions cardiagues et
respiratoires stabilisées, votre bébé st opéré. | bénéfice ensuite d'un suivi attentif
de |a part de I'éguipe médicale. La durée de sé&jour a I"hapital est plus ou moins
longue selon les cas, et dépend notamment du rétablissement du systéme cardio-
respiratoire et des facilités de mise en route des fonctions digestives et des capacités
3 s"alimenter de I'enfant.

De retour & la maison, le bébé puis I'enfant bénéficie d'un suivi méadical régulier.
En effet, votre médecin référent de la hernie sera attentif 4 certaines complications
pouvant se présenter ou non, afin de détecter ces troubles de fagon précoce et de
proposer des solutions curatives adaptées.



Quelles aides pour vous
et votre bébeé ?

Pour assurer des soins optimaux 8 votre bébé, il est nécessaire de mettre en place
un suivi par une équipe pluridisciplinaire. Cette dernigre sera constituée, en plus
des professionnels médicaux, de professionnels paramédicaux aux compétences
diverses, complémentaires et adaptées & |z particularité de la situation de votre
enfant.

ACCOMPAGNEMENT PSYCHOLOGIQUE

Parce que cette maladie rare n"affecte pas gue votre bébé, I'annonce d'un
diagnostic de hernie diaphragmatigue chez votre enfant peut &tre source de
questionnements et d'inquistudes pour toute Ia famille.

Dans ce contexte, un accompagnement psychologigue pourra vous &tre proposé
dés I'annonce de la maladie. |l peut =" adresser, =i vous le souhaitez, 4 I'ensemble de
votre famille : wous, votre conjoint(e), les autres enfants de la fratrie, etc...

L'objectif de cet accompagnement est de vous offrir un espace de parole permettant
I'expression des ressentis vis-3-vis de la maladie, de la prise en charge de votre
enfant et de soutenir les éventuelles difficultés rencontrées par votre famille.

Le travail du (de la) psychologue s'inscrit au long court et celui-d peut &tre amené &
solliciter les &quipes médicales, paramédicales, sociales ainsi que des relais extérieurs
pour répondre au mieux aux besoins de chacun des membres de la cellule familiale.

sachez que d'autres familles ont aussi eu a faire face aux difficultés et au choc
émotionnel gue vous rencontrez. Méme si les situations ne sont jamais totalement
identiques, des familles ont constitué une assodation et sont toutes disposées &
vous soutenir et vous aider ; vous pouvez les contacter 3 tout moment.

ACCOMPAGNEMENT ORTHOPHONIQUE

Il arrive que certains bébés aient besoin d'un soutien spécialisé pour accompagner
leurs difficuttés alimentaires. Dans ce cas, I'avis d'unle) orthophoniste peut &tre
demandé. Il ou elle intervient auprés de vous et de votre enfant en lien avec I'éguipe
médicale qui vous entoure.

L'orthophoniste peut 8tre présent(e) juste aprés la naissance de votre enfant,

puis pour un suivi régulier et particuligrement 3 cartaines &tapes clés (6 mais «

Les premiéres cuilleres =, 1 an « En route vers les petits morceaux: », 2 ans « La
construction du goCt =).
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5il n'y a pas d'orthophoniste disponible dans 'hépital ol est suivi wotre enfant, de nombres
autres professionnels pourront vous aider & mettre en place les mesures adaptées ou
vous orienter si besoin vers un suivi en Centre d"Action Médioo Sodae Précoce (CAMSP)
ou chez unie) orthophoniste libéralie) ; n"hésitezr pas a8 demander consail.

Prévention des troubles de I'oralité alimentaire*

Les enfants porteurs de hernie peuvent rencontrer des difficultés pour
s'alimenter. Le rile de I'orthophoniste est de vous aider & favoriser le
développement de I'oralité alimentaire* de votre enfant en I'amenant

notamment & investir sa bouche et & manger avec plaisir, sans le forcer. De
plus, I'orthophoniste va wous expliguer les gestes & éviter et ceux & privilégier
autour de la bouche de votre bébé et vous accompagner lorsque des
difficultés sont présentes.

ACCOMPAGNEMENT DIETETIQUE

Vous pourrez &tre amené 3 rencontrer unle) diététicien{ne) afin d'optimiser les
apports nutritionnals de votre enfant et donc sa croissance. W hésitez pas & lui
demander conseil lors de |a diversification alimentaire par exemple, mais &galement
face aux difficultés que vous pourriez rencontrer lors des repas. Le suivi digtétique
pourra alors &tre croisé avec celui d’'unie) orthophoniste.

 Unité de nutrition a domicile
Pour les enfants ayant besoin d'&tre alimentés par sonde gastrique® ou
gastrostomie* 4 la sortie de I'hépital, des professionnels {diététiciens, gastro-
entérologues pédiatres.. ) vous fourniront & domicile le lait et le matériel
nécessaire & |'alimentation de votre bébé. Des explications adaptées vous seront
fournies dans ce cas-la. Des associations de parents pourront vous conseiller et
VoS soutenir

Groupes Mationaux de soutien & l'oralité alimentaire*

La Vie par un Fil Groupe Miam-Miam
Assodation nationale pour les enfants malades  Groupe de travall parents-sodgnants sur fes

dependants d'une nutrition artificlele troubles de 'oralita* alimentalre

1 Cité Maon Plaisir Hépital Robert Debré

85390 CHEFFOIS Service de gastro-entérologie

http://pagesperso-orange.fr/ 48 boulevard Sénurier

lavieparunfil/ 75019 PARIS
Www.groupe-miam-miam.fr
{vous pourrez y trouver les coordonnées
des groupes régi



