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Les omphaloceles non syndromigues, géantes ou non mais contenant tout ou une partie du

foile ont eté intégrees dans le périmetre d’'expertise du réseau « CRMR de la Hernie de
Coupole Diaphragmatique »  Herie

coUpole
%+ La prise en charge necessite un travail collectif et collaboratif pour :
v' créer un code Orphanet dédié a cette sous-catégorie d’'omphalocele particuliére,
v

rediger un premier Protocole National de Diagnostic et de Soin,
v' développer un registre national.

But de I'’enquéte

Avis sur la nomenclature appropriée qui pourrait correspondre a une définition clinique plus
précise de cette sous-catégorie d'omphalocéles,

Estimation du nombre de cas en France,

Analyse des pratiques cliniques et des protocoles de prise en charge.
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Profil des repondants -

Anténatale (9) Pédiatres (26)
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Chirurgiens pédiatres (35)
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Seriez-vous d'accord pour appeler une " hépatocele " une « omphalocele
non syndromique contenant tout ou partie du foie » répondant a la
définition clinique suivante :

« Malformation rare, non syndromique, caractérisée par I’absence de
fermeture de la paroi abdominale avec extériorisation extra-abdominale

partielle ou totale du foie, indépendamment de la taille du défect »
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Seriez-vous d'accord pour appeler " hépatocele " une « omphalocele non syndromique contenant tout ou
partie du foie » répondant a la définition clinique suivante :

« Malformation rare, non syndromique, caractérisée par I'absence de fermeture de la paroi abdominale

avec extériorisation extra-abdominale partielle ou totale du foie, indépendamment de la taille du défect »

PEDIATRES CHIRURGIENS PEDIATRES

ANTENATALE
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Hépatocele isolée

On‘[fiﬁé‘i‘ééé]e Omphalocele ocglnte:nalnt du foie
Avec foie extériorisée Hépatocele isolée |
Omphalocéle pgla'!OCGle Omphalocele
GeantG ean(ﬁ%ﬁpt Hepatocele

Avec foie CXtLllOIlSCC Hépatocéle syndromique
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De fagcon géneérale, en se basant sur les 5 dernieres annees, combien
de dossiers d’« omphalocele non syndromique contenant tout ou
partie du foie » avez-vous eu a étudier au sein du CPDPN de votre

Centre/an ?
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? De facon générale, en se basant sur les 5 dernieres années, combien de dossiers d’« omphalocele non syndromique

o contenant tout ou partie du foie » avez-vous eu a étudier au sein du CPDPN de votre Centre /an ?

B Moinsde 2/an M Entre 2et5/an M Plus que 5/an
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Qui fait I'information des parents dans votre centre ?
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Est-ce que vous rencontrez systematiquement les parents en antenatal dans votre Centre ?

ANTENATALE

W Obstétricien, chirurien pédiatre et Pédiatre M Obstétricien et chirurgien pédiatre
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Est-ce que vous rencontrez systematiquement les parents en antenatal dans votre Centre ?

PEDIATRES CHIRURGIENS PEDIATRES

m Parfois (si décision d'IMG par exemple) B Oui H Non

M Oui seul m™ Oui avec un confrere
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Est-ce que vous jugez recevable une demande parentale d’une IMG
dans le cadre d’une « omphaloceles non syndromiques contenant

tout ou partie du foie » ?
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Est-ce que vous jugez recevable une demande parentale d’'une IMG dans le cadre d’une « omphaloceles non

syndromiques contenant tout ou partie du foie » ?

ANTENATALE

B Non

m Souvent Rarement

Enquéte nationale sur les omphaloceles geantes




Durant ces 5 dernieres années, combien d’enfants porteurs d’une
« omphalocele non syndromique contenant tout ou partie du foie »

sont nés vivants et pris en charge dans votre Centre ?

Enquéte nationale sur les omphaloceles geantes




Durant ces 5 dernieres années, combien d’enfants porteurs d’une « omphalocele non syndromique contenant

tout ou partie du foie » sont nés vivants et pris en charge dans votre Centre ?
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m ANTENATALE = PEDIATRES m CHIRURGIENS PEDIATRES
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Quel est dans ce cas la voie d’accouchement préférentielle

dans votre centre ?
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Quel est dans ce cas /a voie d’accouchement préférentielle dans votre centre ?

ANTENATALE

= Césarienne avant travail

m Systématique

= Accouchement par voie basse en 1ére intention si possible Sur des criteres de choix
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Est-ce que vous avez un protocole écrit de prise en charge de ces

enfants en periode néonatale ?
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Est-ce que vous avez un protocole écrit de prise en charge de ces enfants en période néonatale ?

PEDIATRES

M Oui
B Non
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Quel est votre stratégie de prise en charge de premiere intention pour
les patients porteurs
d'une
« omphalocele non syndromique contenant tout ou partie du foie »

guelle que soit la taille du collet ?
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? Quel est votre stratégie de prise en charge de premiére intention pour les patients porteurs d'une « omphalocele

non syndromique contenant tout ou partie du foie » quelle que soit |la taille du collet ?

® Tannage avec ou sans chirurgie secondaire

® Traction du cordon et fermeture différée
18% avec ou sans plaque
49%
m Schuster avec ou sans chirurgie secondaire

® Fermeture initiale
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Si vous optez pour une fermeture différée, quel est I’age moyen

(approximativement) de fermeture de la paroi abdominale ?
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Si vous optez pour une fermeture différée, quel est I'age moyen (approximativement) de fermeture de la paroi

abdominale ?

CHIRURGIENS PEDIATRES

‘ m <7 jours
= 7 jours - 1 mois
® 1 mois- 2 ans
® >2ans
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Si vous optez pour une fermeture differee, quels sont vos

criteres pour choisir le moment de l'intervention ?
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Si vous optez pour une fermeture différée, quels sont vos criteres pour choisir le moment de I’intervention ?
[ )
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Observez-vous parfois une HTAP chez ces enfants ?
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Observez-vous parfois une HTAP chez ces enfants ?

® Oui
® Non

Enquéte nationale sur les omphaloceles geantes




A combien estimez-vous le taux de déces dans

la premiere année de vie ?
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A combien estimez-vous le taux de déces dans la premiéere année de vie ?

0% m<10% m[10,30] = [50,60]
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Pensez-vous que la prise en charge medicale et chirurgicale

de ces enfants souleve des questions éethiques ?
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Pensez-vous que la prise en charge médicale et chirurgicale de ces enfants souléve des questions éthiques ?

PEDIATRES

® Oui parfois

® Non
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Est-ce que ces enfants bénéficient d’un

suivi particulier ?
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Est-ce que ces enfants bénéficient d’un suivi particulier ?

PEDIATRES

4%

M Oui
B Non
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Est-ce que ces enfants bénéficient d’un suivi particulier ? COMMENT?

» Suivi essentiellement chirurgical.

» Protocole et programme de suivi élaboré essentiellement par les

PEDIATRES ) )
chirurgiens.

> Nécessite de mise en place, lintegration au circuit des HCD
permettra de fluidifier le parcours ante et post natal.

» Prise en charge silo puis fermeture. Recours au tannage
exceptionnel .

» Selon le parcours néonatal suivi calqué sur les hernies
diaphragmatiques si HTAP au ler plan sinon le suivi est plus gastro
pédiatre et chirurgical conjoint en CMD.

> Réseau COCON.

» Suivi en collaboration avec les chirurgiens et gastro pédiatres.
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Quel est I’age moyen de suivi de ces enfants ?
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Quel est I'age moyen de suivi de ces enfants ?

v Pas de chiffrage
disponible a l'instant

CHIRURGIENS PEDIATRES

v" Nous suivons tous les
enfants jusqu'a leur
majorité

v' Jusqu'a I'age adulte

v' On essaie de les suivre
jusqu'a l'age adulte
mais il y a des perdus
de vue.

v’ Je ne comprends pas
la question, ils sont
suivis toute l'enfance

H1an ® 2 ans W 3 ans ® 5 ans M 6 ans m 8 ans

W9 ans W 10 ans m>10ans Mm15ans W18 ans v' Suivi jusqu'a

l'adolescence
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Merci de votre attention

Enquéte nationale sur les omphaloceéles géantes




