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Centre de Référence des Hernies Diaphragmatiques

I. INTRODUCTION

Ce document est destiné aux utilisateurs du registre de données sur la prise en charge des hernies
diaphragmatiques congénitales (HDC)

Il décrit les méthodes applicables a 1’ensemble des utilisateurs contribuant au registre. Il définit
I’enregistrement des informations a recueillir pour le stockage des données afin garantir un
recueil homogene pour permettre une analyse et une interprétation commune des données a

I’échelon national.
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I1. L’INCLUSION DES PATIENTS DANS LE REGISTRE

- Le recueil des informations se fait a partir du dossier médical dans les unités de prise en

charge des enfants.

- Sont concernes par ce registre, uniquement les enfants atteints de hernies

diaphragmatiques congénitales (diagnostic anténatal ou tardif).

1. Nouveau patient

Un nouveau dossier patient doit étre créé uniquement pour les enfants pris en charge pour la

premiere fois de leur HDC (nouveaux nés et diagnostics tardifs de HDC).

2. Patient transféré depuis un autre centre

Lorsqu’un patient, ayant déja eu une prise en charge pour une HDC, est transféré vers votre
centre, il n’est pas nécessaire de créer un nouveau dossier (exemple : patients transférés vers

votre centre pour le suivi a long terme suite a un déménagement familial)

Pour accéder aux informations de ce nouveau patient, il vous suffit de contacter le Centre de
Référence aux coordonnées ci-dessous pour I’informer de I’arrivée du nouveau patient dans votre

centre. Le dossier informatique de ce patient vous sera alors transféré.

Mlle Aurélie LAROSA :
04.91.38.93.88/04.91.38.84.71
D aurelie.larosa@ap-hm.fr ou s.refhernies@mail.ap-hm.fr

Pour votre information, vous trouverez en annexe (annexe 2) la liste des centres participants au registre
des HDC en France

3. Transfert de votre patient vers un autre centre
Si votre patient doit étre pris en charge par un autre centre, la démarche est la méme que
précédemment, il vous suffit d’informer Centre de Référence afin que le dossier informatique

soit transféré vers le centre d’accueil.

Melle Aurélie LAROSA:
04.91.38.93.88/04.91.38.84.71
D aurelie.larosa@ap-hm.fr ou s.refhernies@mail.ap-hm.fr

Pour votre information, vous trouverez en annexe (annexe 2) la liste des centres participants au registre
des HDC en France


mailto:aurelie.larosa@ap-hm.fr
mailto:s.refhernies@mail.ap-hm.fr
mailto:aurelie.larosa@ap-hm.fr
mailto:s.refhernies@mail.ap-hm.fr
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1. L’ORGANISATION DU RECUEIL DES DONNEES

1. Lagrossesse

GROSSESSE
Identification Suivi de Examens
de la mere grossesse anténataux

2. Laprise en charge

PRISE EN CHARGE INITIALE

Naissance Réanimation Intervention Bilan présortie Bilan
chirurgicale polymalformatif
Identification Bilan de Evolution Malformations
de I'enfant réanimation associées
Type HDC Etat respiratoire
Ventilation
- Bilan digestif Type de
Informations A .
naissance utres Procédure malformation
chirurgicale Bilan neurosensoriel
Epanchement
leural Bilan cardi
P an cardiaque Caryotype
Alimentation Devenir du Traitements postnatal
post-opératoire
Statut de . f -
Nouveaux séjours en réanimation Résultats
caryotype
Devenir de I'enfant youp
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3. Lesuivi
SUIVI
6 mois lan/2ans/3ansetdemi
/5 ans /7 ans
Respiratoire Respiratoire
Bilan Bilan
cardiaque cardiaque
Alimentation Alimentation
Croissance Croissance
Neurosensorielle Neurosensorielle
Chirurgicale Orthopédique
Chirurgicale
4. Le déces
DECES
Feetus Enfants

Cause déces Cause déces

Autopsie

Autopsie
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V. L’APPLICATION
1. L’acceés a I’application

= Connexion

Le registre est accessible a partir d’internet, en vous connectant a 1’adresse suivante :

https://drweb.ap-hm.fr/wdr herniesdiaph

® |dentification

- code utilisateur : « E + 6 chiffres »
- mot de passe
Ces identifiants vous ont été fournis par mail ou par courrier. Si vous ne les avez pas recu merci

contacter le Centre de Référence au 04 91 38 93 88.

= Déconnexion

Il existe une déconnexion automatique au bout de 20 mn de non utilisation de I’application.

Pour se déconnecter : appuyer sur le bouton déconnexion en haut a droite de votre écran.


https://drweb.ap-hm.fr/wdr_herniesdiaph
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2. Lacréation d’un dossier patient
Les étapes :
- Creation du dossier de la mére : se rendre sur I’onglet « Meres »

'a.:-ﬂx

~

Q-0 RAGLXO 25 E-UL

(DECONNEXION)
\ Assistance Publigue

Hopitaux de Marseille

Login: E00D5997 Mom: BECMEUR Francois Droit: Cl

ie
> %“Me widr_HerniesDiaph = Liste des Méres

CEEnCL] Liste des Meres

Méres
Enfants

- Renseigner les informations relatives a I’identit¢é de la meére (En cas d’absence

d’information sur I’identité de la mére, renseignez « INCONNUE »),

- Renseigner les informations relatives au suivi de grossesse.
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Filtre permettant de s’assurer que la mére n’est pas déja enregistrée dans le registre

¥ 1 .
D rﬁdh wdr_HerniesDiaph = Liste des Méres Trl
' possible
Accueil Liste des Méres en
Meres ;
Enfants cliquant
Etablissements Nom : l:l Prénom : Datede ’7@( . A
Utilisateurs =8 _I sur Ia tete
Réles Etablissement : | v‘ de Ia
- [ TNom [prénom [pate denaissance [tode postal |Etablissement colonne
R;::::nt ©m A A 01/01/1980 (30 ans) 13004 CHU Brest- Hopital Morvan (Brest) dans la
¥ =B B 01/01/1960 (50 ans) 13001 CH Felix Guyon (Saint Denis De La Réunion) b
& C [ 18/04/1979 {31 ans) 13005 Hipital Timone Enfants- APHM (Marseille) arre
€€ 21 /1% 33| 3 enregistrements bleue en
haut
Modification = Accés au dossier Création d’une nouvelle
de la fiche de la patiente fiche de grossesse

3. Les différents « fonctions » de I’application

Boutons Actions
: Suppression

Supprimer

Ajout d’un élément

Valide les informations

saisies

Acces aux fiches

Modification des fiches
Ou

Revenir au suivi précédent
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TOUTE INFORMATION SAISIE DOIT ETRE VALIDEE pour permettre son enregistrement

pour modifier les fiches

- Cliquer sur

- Cliquer sur L_—_|pour accéder a la gestion du dossier de votre patient.

4. Les données « obligatoires »

Afin de prévenir le risque d’un grand nombre de données manquantes, la saisie obligatoire
d’items a €t¢ mise en place pour chacune des fiches. Ces items ne sont pas mentionnés dans le

registre.

Ces « points de passage » obligatoires pour tous les centres permettront I’enregistrement d’un

minimum d’informations et une interprétation commune des données.

L’ensemble des données est disponible a la fin de ce manuel.

5. L’attribution des droits

L’acces au registre de données du Centre de Référence des Hernies Diaphragmatiques vous

permet de:

- Créer un nouveau dossier,

- Consulter, modifier et supprimer les dossiers patients de votre centre,
Vous n’avez pas la possibilité de :

- visualiser des dossiers des autres centres,
- D’extraire les données du registre. Pour cela, il vous suffit d’en faire la demande aux

Coordonnateurs du Centre de Référence. (coordonnées en Annexe 1)
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V. SAISIE DES DONNEES

1. Fiche « intervention chirurgicale » :

® | ocalisation du défect :

Si non précisé dans compte-rendu opératoire : , mettre:
- HDC G: type 2 (si prothése mettre type 3)
- HDC D: type 2 (si prothése mettre type 3)

= Type de défect :

Si non précisé dans compte-rendu opératoire, mettre Bochdalecht.
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VI. ANNEXES

1. Centre de Référence des Hernies Diaphragmatiques

Coordonnateurs Centre de Référence

Hopital Timone Enfants

Hopital Jeanne de Flandre
Lille

Hopital Béclére Clamart

Pr Pascal de LAGAUSIE
Tél : 04.91.38.66.79
pascal.delagausie@ap-hm.fr

Pr Laurent STORME
Tél : 03.20.44.59.62
Istorme@chru-lille.fr

Dr Alexandra BENACHI
Tél: 0145374476
alexandra.benachi@abc.aphp.fr

Centre de Référence des hernies diaphragmatiques hépital
Timone enfants Marseille

Mme BIANCO LANGLOIS Valérie
Puéricultrice
Tel: 04.91.38.84.71, valerie.BIANCO-LANGLOIS@ap-hm.fr

Mme CASTELAIN Sylvie
Orthophoniste
Tel : 04.91.38.84.71, sylvie.castelain@ap-hm.fr

Dr COUCHOT Emmanuelle
Praticien Hospitalier
Tél : 04.91.38.84.71, Emmanuelle.Couchot@ap-hm.fr

Mlle LAROSA Aurélie
Assistante de Recherche Clinique
Tel : 04.91.38.93.88, ghizlane.izaaryene@ap-hm.fr

Mme KHALIFA Stéphanie
Psychologue
Tel : 04.91.38.84.71, stephanie.khalifa@ap-hm.fr

Mme PASCAL Fabienne
Secrétaire
Tél : 04.91.38.84.71
Fax :04.91.38.47.14
s.refhernies@mail.ap-hm.fr



mailto:pascal.delagausie@ap-hm.fr
mailto:lstorme@chru-lille.fr
mailto:alexandra.benachi@abc.aphp.fr
mailto:valerie.BIANCO-LANGLOIS@ap-hm.fr
mailto:sylvie.castelain@ap-hm.fr
mailto:Emmanuelle.Couchot@ap-hm.fr
mailto:ghizlane.izaaryene@ap-hm.fr
mailto:stephanie.khalifa@ap-hm.fr
mailto:s.refhernies@mail.ap-hm.fr
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2. Centres participant au registre des HDC

HOPITAL Ville
CHU AMIENS AMIENS
CHU ANGERS ANGERS
HOPITAL ST JACQUES BESANCON
HOPITAL PELLEGRIN ENFANTS BORDEAUX
HOPITAL MORVAN BREST
HOPITAL FEMME MERE ENFANT BRON
HOPITAL COTE DE NACRE CAEN
HOPITAL ANTOINE BECLERE CLAMART
CHU HOTEL DIEU CLERMONT FERRAND
CHI CRETEIL CRETEIL
HOPITAL DU BOCAGE CHU DIJON DIJON
CHU FORT DE France FORT DE FRANCE
HOPITAL DE LA TRONCHE GRENOBLE
HOPITAL BICETRE LE KREMLIN BICETRE
HOPITAL JEANNE DE FLANDRE LILLE
HOPITAL LA MERE ET L'ENFANT LIMOGES
HOPITAL TIMONCI;EOE[\|NCF£3N|:|FCS)|<| HOPITAL DE LA MARSEILLE
HOPITAL NORD MARSEILLE
CHU MONTPELLIER MONTPELLIER
CHU NANCY NANCY
CHU NANTES NANTES
HOPITAL L'ARCHET 2 NICE
HOPITAL ARMAND TROUSSEAU PARIS
HOPITAL ROBERT DEBRE PARIS
HOPITAL NECKER ENFANTS MALADES PARIS
HOPITAL LA MILETRIE POITIERS
HOPITAL SUD RENNES
HOPITAL CHARLES NICOLLE ROUEN
CHD FELIX GUYON SA”F\QELE)I\IIEIgllﬁ LA
HOPITAL NORD ST ETIENNE




Centre de Référence des Hernies Diaphragmatiques

CHU STRASBOURG STRASBOURG
HOPITAL DES ENFANTS TOULOUSE
CHU TOURS TOURS




Her ie
3. Cabhier d’observation de‘o wle
diophragmatique

Suivi grossesse

Identification de la mére
= Nom: * Prénom :

= Datedenaissance: _ _/__/ = Age:

= Code postal de résidence: [ [ ] [ ][ ][]

= Grossesse : date début grossesse*: [/

= Consanguinité : [ ] Oui [ ] Non
= Gestité: ...... = Parité :......
= Antécédents : - Fausses couches : [] Oui [ ] Non

- Pathologique fcetal :

» Grossesse PMA : [ ] Oui [ ] Non

= Grossesse multiple :[_] Oui [ ] Non

Si Oui : [ ] Monochoriale [ ] Monochoriale [ ] Bichoriale [ ] Non déterminé
Amniotique Biamniotique Biamniotique

= Si grossesse multiple, nombre d’enfants atteints :

= Caryotype : [_] Oui [ ] Non
* Mode d’obtention : [ ]PLA [ ]BT [ ]PSF

= Résultats™ :

= Corticothérapie anténatale :

[ ] Oui : terme de la corticothérapie anténatale : =~/ / OU.......... SA

[ ] Non

= Diagnostic anténatale HDC* ?
=[] Oui Type HDC* :[ ] Gauche [_] Droite [ ] Bilatérale
Date diagnostic*: __/__/___ (fiche « examens mére »)
=[_]Non (fiche « naissance »)

* Renseignement obligatoire

Centre de Référence des Hernies Diaphragmatiques 15



Her ie
€0 pole
diaphragmatique

DAN : examens mere

Données examens de la mére indisponibles ]

= PLUG*: [ ]Oui =Datedepose: [/ [ »Datederetrait: /[
[ ] Non

Echographie ler trimestre

= Date d’examen™ : _ [/ [/

= BIP:....... mm “LCC*:....... mm *» Clarté nucale™ :....... mm

= Estomacenplace: [ ] Oui [ ] Non

Echographie 2™ trimestre :

= Date d’examen* : /|

= BIP:....... mm “PC:...... mm. =PA:....... mm *Fémur : .......

= LHR: * LHR o/e (= lung over head ratio): .......

= Foie ascensionné*: [ ] Oui [] Non

(La languette du lobe gauche n’est pas considérée comme une ascension)

= Estomac intra thoracique : [] Oui [] Non

= Plus grande citerne LA : ....... = Quantité de liquide amniotique : [ ] Normale [_] Hydramnios

= Malformations associées™:
[]Ceeur [ ] Rachis [ IMembres [ ] Digestif [ JAUeS: ....oovivnivniiiiiiee e

Echographie 3*™ trimestre :

= Date d’examen* : /|

= BIP:....... mm “PC:...... mm. *PA:....... mm Fémur : .......

= | HR: » LHR o/e (= lung over head ratio): .......

= Foie ascensionné*: [ ] Oui [] Non

(La languette du lobe gauche n’est pas considérée comme une ascension)

= Estomac intra thoracique : [] Oui [] Non

= Plus grande citerne LA : ....... = Quantité de liquide amniotique : [ | Normale [_] Hydramnios

= Malformations associées™:
[ ]Cceur [ ] Rachis [ ]Membres [ ] Digestif [ JAUres: .......ooviviiniiiiiiieieeee

* Renseignement obligatoire

Centre de Référence des Hernies Diaphragmatiques 16



Her ie
Autre échographie 1 : de‘o lwle
diaphragmatique

= Date d’examen™ : _ [/ [/

= BIP:....... mm “PC:...... mm. *PA:....... mm Fémur : .......

= LHR: * LHR o/e (= lung over head ratio): .......

= Foie ascensionné*: [] Oui [] Non

(La languette du lobe gauche n’est pas considérée comme une ascension)

= Estomac intra thoracique : [ ] Oui [] Non

= Plus grande citerne LA : ....... = Quantité de liquide amniotique : [ ] Normale [_] Hydramnios

= Malformations associées™:
[ ] Cceur [ ] Rachis [ ]Membres [ ] Digestif [ JAUtres: ......oovvviiiiiiiiiiieieee

Autre échographie 2 :

= Date d’examen™ : [/ |

= BIP:....... mm “PC:...... mm. *PA:....... mm *Fémur . .......

= LHR: * LHR o/e (= lung over head ratio): .......

= Foie ascensionné*: [ ] Oui [] Non

(La languette du lobe gauche n’est pas considérée comme une ascension)

= Estomac intra thoracique : [] Oui [] Non

= Plus grande citerne LA : ....... = Quantité de liquide amniotique : [ ] Normale [_] Hydramnios

= Malformations associées™:
[ ] Ceeur []Rachis [ ]Membres [ ] Digestif [ JAUtres: ......ccoeviiiiniiiiiiieiee

Autre échographie 3 :

= Date d’examen* : [/ |

= BIP:....... mm “PC:...... mm. *PA:....... mm Fémur : .......

= | HR: » LHR o/e (= lung over head ratio): .......

= Foie ascensionné*: [ ] Oui [] Non

(La languette du lobe gauche n’est pas considérée comme une ascension)

= Estomac intra thoracique : [] Oui [] Non

= Plus grande citerne LA : ....... = Quantité de liquide amniotique : [_] Normale [_] Hydramnios

= Malformations associées™:
[]Ceeur [ ] Rachis [ IMembres [ ] Digestif [ JAUtres: ......coovevniiniiiiiiiieiee

* Renseignement obligatoire

Centre de Référence des Hernies Diaphragmatiques 17



Her ie
Autre échographie 4 : de‘o lwle
diaphragmatique

= Date d’examen™ : _ [/ [/

= BIP:....... mm “PC:...... mm. *PA:....... mm Fémur : .......

= LHR: * LHR o/e (= lung over head ratio): .......

= Foie ascensionné*: [] Oui [] Non

(La languette du lobe gauche n’est pas considérée comme une ascension)

= Estomac intra thoracique : [ ] Oui [] Non

= Plus grande citerne LA : ....... = Quantité de liquide amniotique : [ ] Normale [_] Hydramnios

= Malformations associées™:
[ ] Cceur [ ] Rachis [ ]Membres [ ] Digestif [ JAUtres: ......oovvviiiiiiiiiiieieee

Autre échographie 5 :

= Date d’examen™ : [/ |

= BIP:....... mm “PC:...... mm. *PA:....... mm *Fémur . .......

= LHR: * LHR o/e (= lung over head ratio): .......

= Foie ascensionné*: [ ] Oui [] Non

(La languette du lobe gauche n’est pas considérée comme une ascension)

= Estomac intra thoracique : [] Oui [] Non

= Plus grande citerne LA : ....... = Quantité de liquide amniotique : [ ] Normale [_] Hydramnios

= Malformations associées™:
[ ] Ceeur []Rachis [ ]Membres [ ] Digestif [ JAUtres: ......ccoeviiiiniiiiiiieiee

Echographie cardiaque 1:

= Date d’examen*: [/ [

= Compression[ ] Oui [_] Non

= VD/VG*:.......

(Mesuré au niveau des anneaux valvulaires)

= Malformations* : [ ] Tétralogie de Fallot [ ] Coarctation de I'Aorte

(1 seule réponse) [ ] Interruption de l'arche aortique [ ] Hypoplasie du ventricule gauche
L AULIES & e

Echographie cardiaque 2:

= Date d’examen*: _ [ [

= Compression[ ] Oui [_] Non

= VD/VG*: ...

(Mesuré au niveau des anneaux valvulaires)

= Malformations™ : [ ] Tétralogie de Fallot [ ] Coarctation de I'Aorte

(1 seule réponse) [ ] Interruption de I'arche aortique [ ] Hypoplasie du ventricule gauche
L AUIIES & e

* Renseignement obligatoire

Centre de Référence des Hernies Diaphragmatiques 18



Echographie cardiaque 3: Her Ie I
diophragmatique

= Date d’examen™*: _ [/ [ de‘o

= Compression[ ] Oui [_] Non

= VD/VG*:.......

(Mesuré au niveau des anneaux valvulaires)

= Malformations™ : [ ] Tétralogie de Fallot [] Coarctation de I'Aorte

(1 seule réponse) [ ] Interruption de I'arche aortique [ ] Hypoplasie du ventricule gauche
L AULIES & e

IRM pulmonaire 1 :

= Date d’examen™*: _ [/ [

= Volume poumon droit=....... ml * Volume poumon gauche = ....... ml

= Vole*: ... = VVo/e / poids ou volume de l'enfant=.......
= Volume foie intra thoracique = ....... = Foie ascensionné*: [ ] Oui [ ] Non

IRM pulmonaire 2 :

= Date d’examen*: _ [/ [

= Volume poumon droit=....... ml * Volume poumon gauche = ....... ml

= Vole*: ........ = VVo/e / poids ou volume de l'enfant=.......
= Volume foie intra thoracique = ....... » Foie ascensionné*: [ ] Oui [_] Non

IRM pulmonaire 3 :

= Date d’examen®*: _ [/ [

= Volume poumon droit=....... ml * Volume poumon gauche = ....... ml

= Vole*: ........ = VVo/e / poids ou volume de l'enfant=.......
= Volume foie intra thoracique = ....... » Foie ascensionné*: [ ] Oui [ ] Non

* Renseignement obligatoire

Centre de Référence des Hernies Diaphragmatiques 19



Herllie
Naissance “€0 pOIe
diophragmatique

Identification de I’enfant
= Nom: .......... * Prénom: ..........
= Sexe: [JF [IM™m * Date* denaissance: __/__/____ a__h__min
* Lieu de naissance : [ ] Inborn[ ] Outborn
= Accouchement :
= Programmé [ ] Oui [ ] Non
= Accouchement : [ ]Voie basse [ | Césarienne
= Nouveau né:
= Poids naissance : ....... grammes = Percentile poids : .......
= Taille:....... cm = Percentile taille : .......
= Périmetre cranien: ....... cm = Percentile périmétre cranien : .......
= Ventilation immédiate : [ ] Oui

[ ]Non : score apgar : .../.../... min ou non calculable
Moment de I’intubation : ....... minutes (nb de minutes)
Lactate (avant H6) :

PH artériel cordon= .......

Devenir de ’enfant™:

[ ] Réanimation néonatale
[ ] Déces

* Renseignement obligatoire

Centre de Référence des Hernies Diaphragmatiques
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Réanimation

Bilan de réanimation
= Date* etheureentrée  / / a h__min

= Date sortie* [/ [/

= |actate: .......

= PH :.......

= PCo2:.......

Ventilation

= Durée de ventilation mécanique™ : ....... jours

= Ventilation OHF: [ ] Oui: [] syst [ ] derniers recours
[ ] Non

= Durée ventilation non invasive : ....... jours

= Durée oxygénothérapie* : ....... jours

= HTAP supra systémique a H48* : [ ] Oui [ ] Non
Autres
* ECMO: [ ] Oui [ ] Non

= Surfactant : [ ] Oui [ ] Non

Epanchement pleural

= Pneumothorax préopératoire [ ] Oui [ ] Non

= Drain thoracique [ ] Oui [ ] Non

= Chylothorax [ ] Oui [ ] Non

Alimentation

= Parentérale : [ ] Oui datedébut: /_ /_ _ datefin:__
[ ] Non

* Entérale: [_] Oui datedébut: /[
[ ] Non

Statut de I’enfant lors de la sortie de Réa*™
= Devenir*: [ ] Vivant  Chirurgie*? :[ ] Oui [_]Non

[] Décédé (fiche « décés enfant »)

* Renseignement obligatoire

Centre de Référence des Hernies Diaphragmatiques

Oxygénothérapie a J28 (dysplasie broncho-pulmonaire) * : [ ] Oui

I_

[ ] Non

* Durée ECMO : _ _jours

= Curarisation : [_] Oui

[ ] Non

(0

I diaphragmatique

(fiche « chirurgie » ou « bilan pré-sortie »)
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Her ie
Bilan polymalformatif “€0 pOIe
diophragmatique

Bilan malformatif
= Malformations associées* :[ ] Oui [ ] Non

= Si oui, types de malformations associées :
[] Cardiaque : [] Echographie :
[ ] Cathétérisme :

[]Neurologique : [(JEEG:

[ ] Digestive: [ ] Trouble de la rotation
[]Autres:
[ ]Rénale : [ ] Anomalie not¢e:
[ ] Osseuse : [ ] Anomalie not¢e:
(JAutre:

Devenir de ’enfant:
[ ] Réanimation néonatale* (fiche « réanimation ») [ ] Déces* (fiche « déces enfant »)

* Renseignement obligatoire
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(0

Intervention chirurgicale

= Intervention: Date*: __/__/ = Lieu : [_]| Bloc opératoire [_| Réanimation

= Type HDC*: [ ]Gauche [ ] Droite [ ] Bilatérale

= Défect : = Localisation* : [ | Médian [ ]Bilatéral [ ] Schémas : (pages 35-36)

HDC Gauche : [ |Typel [ ]Type2 [ | Type3 [ ] Type 4
HDC Droite: [ |Typel [ ]Type2 [ ]Type 3 [ ] Type 4

*Type*: [ ] Bochdalecht [ ] Pilier Hypoplasique [_] Eventration [ ] Agénésie [ ] Autre :

* Sac herniaire* : [] Oui [] Non

‘zI
diaphragmatigue
phragmaiig

* Voie d’abord* : [ ] Laparotomie [ ] Thoracotomie [ ] Laparoscopie [ ] Thoracoscopie

* Prothése diaphragmatique* : [ ] Oui Type de prothése:

[ ] Non
» Lambeau musculaire* : [ ] Oui [] Non
= Autres procédures™ : [ ]Hémi Nissenle /| [ ] Gastrostomiele /[
[ INissenle /[ [ ]Séquestrationle __/ __/

[ ]Mise en mésentére communle /[

= Mise en place drain thoracique : [ ] Oui [] Non

= Réduction foie ascensionné / réduction du lobe gauche entier (pas bandelette)

[ ]Oui: [ ] Partie du lobe gauche [ ] Lobe gauche entier
[_]Non

= Réduction rein ascensionné : [] Oui [] Non

= Silo ou plaque™* : [ ] Oui [] Non

= Malformations associées : [ ] Oui [] Non

Devenir de I’enfant™:

Vivant: [] Décédé [ ]

* Renseignement obligatoire

Centre de Référence des Hernies Diaphragmatiques
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Her ie
€0 pole
diaphragmatique

Bilan preésortie

Evolution
= Dateentrée dans leservice: /| * Date de sortie de I’hopital*__/ [/
* Poids: ....... grammes = Percentile poids : .......

Etat respiratoire a la sortie

= HTAP: [ ] Oui [] Non * Ventilation sur trachéotomie* [ ] Oui [_] Non
= VNI*: [ ] Oui [] Non » 02aJ28*: [ ] Oui [] Non
Bilan digestif
= Parentérale a domicile : [ ] Oui [_] Non
= Entérale a domicile [ ] Oui: [ ]Oral [ ]SNG [ ] Gastrostomie
[ ]Non
* pH-métrie<4: [ ] Oui [ ] Non [ ] Non évalué = Trouble oralité [ ] Oui [_] Non
= Bilan trouble oralité [ ] Oui [_] Non = Alimentation orale exclusive : [/ [

Bilan neurologique

* Examen normal pour ’age : [_] Oui [ ] Non :anomalie clinique : [ ] mineure [ ] majeure
= PEA*: [ ] Normal [ ] Anormal [ ] Non évalué
= Anomalie ETF : [] Oui [] Non
* [IRM: [ ] Oui: [ ] IRM normale [ ]IRM anormale
[ ]Non

Bilan cardiaque
= Echographie cardiaque : [ ] Oui  [] Non » HTAP persistante : ] Oui ~ [_] Non

Traitements
* Traitements : [ ] Oui: [ ] Prostacycline et équivalents [ ] Sildénafil [ ] Bosentan

[_]Non

Réanimation
= Nouveau(x) séjour(s) en réanimation: [ ] Oui [ ]| Non

= Nombre de jours en réanimation : ....... jours

Devenir du patient *:
[] Sortie : [ ] Domicile[ ] Centre [ ] Autre hopital

[ ] Déces (fiche « décés de I’enfant »)

* Renseignement obligatoire
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Devenir : 6 mois “?5 I,eole
diaphragmatique

= Datedevisite*: __/__[__
Respiratoire
= Oxygénothérapie* [ ] Oui [] Non
= Ventilation invasive* [ ] Oui [] Non
= Ventilation non invasive* [ ] Oui [ ] Non
* Traitement a visée respiratoire : [ ] Oui [] Non
= Traitement a visée HTAP [] Oui [] Non

Lesquels : [ ] Prostacycline et équivalents [ ] sildanefil [ ] bosentan [ ]diurétique
= HTAP: [ ] Oui [] Non [] Nonévaluée
Bilan cardiaque
= Echographie cardiaque: [ ] Oui  [_] Non » HTAP persistante : [ | Oui  [_] Non
Alimentation
= QOrale*: [ ] Oui [] Non * Entérale par gastrostomie :[ | Oui [_] Non
= Parentérale :[ ] Oui [ ] Non » pH-métrie <4 : [ ] Oui [_] Non [_] Non évalué
* Trouble de l’oralité : [ ] Oui [ ] Non * Bilan oralité [ ] Oui [_]| Non
Croissance
= Poids*: ....... grammes = Percentile poids : .......
= Taille:....... cm = Percentile taille :......
= PC:....... cm = Percentile PC: .....
Neurosensorielle
= Examen neuromoteur : [ ] Normal [ ] Anomalie mineure [ ] Anomalie majeure
* PEA: []Normal [] Anormal [_]Non évalué
= Examen de la vision : []Normal [_]Anormal [_]Non évalué
Chirurgicale
= Traitements chirurgicaux complémentaires : [ ] Oui [_] Non

= Gastrostomie: [ ] Oui [_] Non

(Dans le méme temps ou secondaire)

®wNissen: [/ [

= Récidive HDC*: [ ] Oui [] Non

= Date de récidive HDC*: _ /| __

® Brides / Occlusion intestinalele /[

= Autres :

* Renseignement obligatoire

Centre de Référence des Hernies Diaphragmatiques
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Her!lie
Devenir : 1 an €0 mlgq

= Date de visite*: __/

Respiratoire

= Oxygénothérapie* [ ] Oui [] Non
= Ventilation invasive* [ ] Oui [] Non
= Ventilation non invasive* [ ] Oui [ ] Non
* Traitement a visée respiratoire : [ ] Oui [] Non
» Traitement a visée HTAP [] Oui [] Non
Lesquels : [ ] Prostacycline et équivalents [ ] sildanefil [ ] bosentan [ ]diurétique

HTAP: [ ] Oui [] Non [] Nonévaluée

Bilan cardiaque

= Echographie cardiaque: [ ] Oui  [_] Non » HTAP persistante* : [ | Oui ~ [_] Non
Alimentation

» QOrale*: [ ] Oui [_] Non * Entérale par gastrostomie : [ ] Oui [_] Non

= Parentérale :[ ] Oui [ ] Non = pH-métrie <4 : [ ] Oui [ ] Non [_] Non évalué
* Trouble de I’oralité : [ ] Oui [_] Non = Bilan oralité¢ [ ] Oui [_] Non

Croissance

= Poids*: ....... Kg = Percentile poids : .......

= Taille:....... cm = Percentile taille :......

= PC:....... cm = Percentile PC: .....

Neurosensorielle

= Examen neuromoteur* : [ ] Normal [ ] Anomalie mineure [ ] Anomalie majeure
= PEA*: [ ] Normal [ ] Anormal [ ] Non évalué

= Examen de la vision: [ ] Normal [ ] Anormal [ ] Non évalué

= Age de la station assise : ....... mois = Age de lamarche : ....... mois

Orthopédique
= Déformations thoraciques : [ ] Oui [_] Non = Scoliose : [_] Oui [_] Non

Chirurgicale
= Traitements chirurgicaux complémentaires : [ ] Oui [_] Non

= Gastrostomie: [ ] Oui [_] Non
(Dans le méme temps ou secondaire)
= Nissen: [/ [ __

= Récidive HDC*: [ ] Oui [] Non
= Date de récidive HDC*: [/

= Brides / Occlusion intestinalele _ /[ _

= Autres :

* Renseignement obligatoire
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= Date de visite*: __/

Her lie
.. de
Devenir : 2 ans ‘(0 pOIe
diaphragmatique
Respiratoire

= Ventilation mécanique* [] Oui [] Non » Oxygénothérapie* [ ] Oui [_] Non

= HTAP*: [ ] Oui [] Non [] nonévaluée

* Traitement a visée respiratoire [ ] Oui [_] Non

* Traitement a visée HTAP [] Oui [] Non
= Lesquels: [ ] Prostacycline et équivalents [ ] sildanefil [ ] bosentan [ ]diurétique
= Radio thorax : [ |Normale [ ]Anormale : type d’anomalie : _

Bilan cardiaque

= Echographie cardiaque: [ ] Oui  [_] Non » HTAP persistante* : [ | Oui ~ [_] Non
Alimentation

» QOrale*: [ ] Oui [_] Non * Entérale par gastrostomie : [ ] Oui [_] Non

= Parentérale :[ ] Oui [ ] Non = pH-métrie<4: [ ] Oui [ ] Non [_] Non évalué
* Trouble de I’oralité : [ ] Oui [_] Non = Bilan oralité [ ] Oui [_] Non

Croissance

= Poids*: ....... Kg = Percentile poids : .......

= Taille:....... Cm = Percentile taille :......

= PC:....... cm = Percentile PC: .....

Neurosensorielle
= Examen neuromoteur* : [_| Normal [_] Anomalie mineure [ ] Anomalie majeure

= PEA*: [ ] Normal [ JAnormal [ ] Non évalué
= Examen de la vision : [ ] Normal [ JAnormal [ ]Non évalué
= Age de la station assise : ....... mois » Age de lamarche : ....... mois

Orthopédique
= Déformations thoraciques: [ ] Oui [ ] Non = Scoliose : [_] Oui [_] Non

Chirurgicale
= Traitements chirurgicaux complémentaires : [ ] Oui [_] Non

= Gastrostomie: [ ] Oui [_] Non
(Dans le méme temps ou secondaire)
®wNissen: [/ [

= Récidive HDC*: [ ] Oui [] Non
= Date de récidive HDC*: _ /[

= Brides / Occlusion intestinalele _ /[ _

= Autres :
* Renseignement obligatoire
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Her!lie
Devenir : 3 ans et demi €0 mlgq

= Date de visite*: __/

Respiratoire
= Ventilation mécanique * [ ] Oui [_] Non = Oxygénothérapie* [ ] Oui [ ] Non

= HTAP*: [ ] Oui [ ] Non [] Non évaluée

= Traitement a visée respiratoire[ ] Oui [ ] Non

* Traitement a visée HTAP [] Oui [] Non
= Lesquels: [ ] Prostacycline et équivalents [ ] sildanefil [ ] bosentan [ ]diurétique
= Radio thorax : [ ]Normale [_]Anormale : Type d’anomalie: __

Bilan cardiaque

= Echographie cardiaque: [ ] Oui  [_] Non » HTAP persistante : [ | Oui  [_] Non
Alimentation

» QOrale*: [ ] Oui [_] Non * Entérale par gastrostomie : [ ] Oui [_] Non

= Parentérale :[ ] Oui [ ] Non = pH-métrie<4: [ ] Oui [ ] Non [_] Non évalué
* Trouble de I’oralité : [ ] Oui [_] Non = Bilan oralité¢ [ ] Oui [_] Non

Croissance

= Poids*: ....... Kg = Percentile poids : .......

= Taille:....... cm = Percentile taille :......

= PC:....... cm = Percentile PC: .....

Neurosensorielle

= Examen neuromoteur* : [ ] Normal [ ] Anomalie mineure [ ] Anomalie majeure

= PEA *: [ ] Normal [ ] Anormal [ ] Non évalué

= Examen de la vision : [ ] Normal [ ] Anormal [ ] Non évalué
= Scolarisation : [ ] Oui [ ] Non

Orthopédique

= Déformations thoraciques : [ ] Oui [_] Non = Scoliose : [_] Oui [_] Non
Chirurgicale

= Traitements chirurgicaux complémentaires : [ ] Oui [_] Non

= Gastrostomie: [ ] Oui [_] Non
(Dans le méme temps ou secondaire)

= Nissen: [/ [/

= Récidive HDC*: [ ] Oui [] Non
= Date de récidive HDC*: [/

® Brides / Occlusion intestinalele /[

= Autres :

* Renseignement obligatoire
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= Date de lavisite*: [/

Respiratoire

Devenir : 5 ans

(0

@ I
diaphragmatique

= Ventilation mécanique* [ ] Oui [_] Non = Oxygénothérapie* [ ] Oui [ ] Non

= HTAP*: [ ] Oui [ ] Non [_] Nonévaluée

= Traitement a visée respiratoire [ ] Oui [_] Non

» Traitement a visée HTAP [ ] Oui [] Non

= Lesquels : [_] Prostacycline et équivalents [ ] sildanefil [ ] bosentan [ diurétique

= Radio thorax : [ ]Normale [ ]Anormale : Type d’anomalie: __
Bilan cardiaque

= Echographie cardiaque : [ ] Oui  [_] Non » HTAP persistante : [_] Oui ~ [_] Non
Alimentation

» QOrale*: [ ] Oui [_] Non * Entérale par gastrostomie : [ ] Oui [_] Non

= Parentérale :[ ] Oui [ ] Non = pH-métrie <4 : [ ] Oui [ ] Non [_] Non évalué
* Trouble de I’oralité : [ ] Oui [_] Non = Bilan oralité¢ [ ] Oui [_] Non

Croissance

= Poids*: ....... Kg = Percentile poids : .......

= Taille:....... cm = Percentile taille :......

= PC:....... cm = Percentile PC : .....

Evaluation neurosensorielle

= Examen neuro-moteur® [ ] Normal [ ] Anomalie mineure [ ] Anomalie majeure
= PEA* [ ] Normal [ ] Anormal [ ] Non évalué

= Examen de la vision [ ] Normal [ ] Anormal [ ] Non évalué

= Scolarisation [ ] Oui [ ] Non

Evaluation orthopédique

= Déformations thoraciques : [ ] Oui [_] Non » Scoliose :[_] Oui [_] Non

= Traitement orthopédique :

Evaluation chirurgicale

[ ] Oui [ ] Non (corset)

= Traitements chirurgicaux complémentaires : [ ] Oui [_] Non

= Gastrostomie: [ ] Oui [_] Non
(Dans le méme temps ou secondaire)

= Nissen: _ _

/

= Récidive HDC*: [ ] Oui [] Non

= Date de récidive HDC*: [/

® Brides / Occlusion intestinalele /[

= Autres :

* Renseignement obligatoire

Centre de Référence des Hernies Diaphragmatiques
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Her ie
Devenir : 7 ans €0 mlgq

= Date de visite*: __/

Respiratoire

= EFR: -Date* [/ | » Résultats EFR: _
= Ventilation mécanique* [ ] Oui [_] Non » Oxygénothérapie* [ ] Oui [ ] Non

= HTAP*: [ ]Oui [ ] Non [_] Nonévaluée

= Traitement a visée respiratoire [] Oui [] Non

» Traitement a visée HTAP [ ] Oui [] Non

= Lesquels : [ ] Prostacycline et équivalents [ ] sildanefil [ ] bosentan [ ]diurétique

= Radio thorax : [ ]Normale [ ]Anormale : Type d’anomalie: __

Bilan cardiaque

= Echographie cardiaque: [ ] Oui  [_] Non » HTAP persistante : [ | Oui ~ [_] Non
Alimentation

» QOrale*: [ ] Oui [_] Non = Entérale par gastrostomie : [ ] Oui [_] Non

= Parentérale :[ ] Oui [ ] Non = pH-métrie <4 : [ ] Oui [ ] Non [_] Non évalué
* Trouble de I’oralité : [ ] Oui [_] Non * Bilan oralité¢ [ ] Oui [_] Non

Croissance

= Poids*: ....... Kg = Percentile poids : .......

= Taille:....... cm = Percentile taille :......

= PC:....... cm = Percentile PC : .....

Evaluation neurosensorielle

= Examen neuro-moteur * [ ] Normal [ ] Anomalie mineure [ ] Anomalie majeure
= PEA * [ ] Normal [ ] Anormal [ ] Non évalué

= Examen de la vision [ ] Normal [ ] Anormal [ ] Non évalué

= Scolarisation [ ] Oui [ ] Non

Evaluation orthopédique

= Déformations thoraciques : [ ] Oui [_] Non » Scoliose :[_] Oui [_] Non
= Traitement orthopédique : [ ] Oui [ ] Non (corset)

Evaluation chirurgicale
= Traitements chirurgicaux complémentaires : [ ] Oui [_] Non
= Gastrostomie: [_] Oui [_] Non
» Nissen:__/__/__ (Dansle méme temps ou secondaire)
= Récidive HDC* : [ ] Oui [] Non
= Date de récidive HDC*: [/ [/

® Brides / Occlusion intestinalele /[

= Autres :

* Renseignement obligatoire
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= Date*:

= Cause*:

/_

Déces faetus ﬂer
()

I____
[ ]MIU [ ] Infection
[ ] latrogéne (amniocentése / PLUG) [ _]JAnomalies associées
[ JAnomalie chromosomique []IMG:Terme: [/ _ [
Cause : [ ] Poly malformation

(Une cause possible) [ ] Mauvais pronostic
[ ] Demande parents
[] Anomalie chromosomique

= Autopsie*: [ _]Oui [ |Non

Autopsie

= Date: __/__/____

= Poids:....... g

= Défect : = Localisation* : [ ] Médian [ _]Bilatéral

[ ] Schémas : (pages 35-36)
HDC Gauche : [ |Typel [ ]Type2 [ | Type3 [ ] Type 4

HDC Droite: [ |Typel [ ]Type2 [ |Type3 [ ]Type 4

= Type*: [_] Bochdalecht [ ] Pilier Hypoplasique [ ] Eventration [ ] Agénésie [ ] Autre :

= Présence sac herniaire* :[ ] Oui [ ] Non

Malformations associées™ :

= Poids poumon droit : ....... g

= Poids poumon gauche : ....... g

PP /PC* =

Stade histologique du développement pulmonaire :
Compte radial alvéolaire :

Localisation foie (lobe gauche ou foie entier) * :

Contenue hernie :

Si PLUG : lésion trachée :

[ ] Oui: [ ]trachéomalacie

[ ] Sténose trachéale
[ ] Hypoplasie ou aplasie du cartilage

[ ] Anomalie épithélium

[ ] Non

* Renseignement obligatoire

Centre de Référence des Hernies Diaphragmatiques
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Herllie
Déces enfant “€0 pOIe
diophragmatique

= Date*: [/ |

= Cause*: [ ]Insuffisance respiratoire
[]IMF
[ ] latrogéne (amniocentese / PLUG)
[ ] Autres

Modalité décés : [ ] Echec réanimation[ ] Palliatif
Autopsie* : [ ]Oui [_]Non

Autopsie
= Date: [/ [/

= Poids: ....... g
= Défect: = Localisation*: [ ]Médian [ ] Bilatéral

[]Schémas : (pages 35-36)
HDC Gauche: [ ] Typel [ ] Type2 [ ] Type 3 [ ] Type 4
HDC Droite: [ |Typel [ ]Type2 [ |Type3 [ ]Type 4
= Type*: [_] Bochdalecht [ ] Pilier Hypoplasique [ ] Eventration [ ] Agénésie [ ] Autre :

= Présence sac herniaire* :[ ] Oui [ ] Non

Malformations associées™ :
= Poids poumon droit : ....... g

= Poids poumon gauche : ...... g

PP /PC* =

Stade histologique du développement pulmonaire :

Localisation foie* : (lobe gauche ou foie entier) :

Contenue hernje: ...~
Si PLUG : lésion trachée :
Si PLUG : lésion trachée :

[ ] Oui: [ ]trachéomalacie

[ ] Sténose trachéale

[ ] Hypoplasie ou aplasie du cartilage
[_] Anomalie épithélium

[ ] Non

* Renseignement obligatoire
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e de Maladie Rare

Her ie
decolllpdle
diophragmatique

SCHEMAS

Hernie Diaphragmatique Gauche : Type 1 Hernie Diaphragmatique Gauche : Type 2

Hernie Diaphragmatique Gauche : Type 3 Hernie Diaphragmatique Gauche : Type 4

12° cdte
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fre de Maladie Rare

C

Her ie
decolllpo'le
diophragmatique

Hernie Diaphragmatique Droite : Type 1 Hernie Diaphragmatique Droite : Type 2

Hernie Diaphragmatique Droite : Type 3 Hernie Diaphragmatique Droite : Type 4
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