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Iﬁl" \ FACULTE DE MEDECINE ET DE PHARMACIE - RABAT

DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAIJ

1969 — 1974 : Professeur Abdellatif BERBICH

1974 — 1981 : Professeur Bachir LAZRAK

1981 — 1989 : Professeur Taieb CHKILI

1989 — 1997 : Professeur Mohamed Tahar ALAOUI
1997 — 2003 : Professeur Abdelmajid BELMAHI
2003 — 2013 : Professeur Najia HAJJAJ - HASSOUNI

ADMINISTRATION :

Doyen . Professeur Mohamed ADNAOUI

Vice Doyen chargé des Affaires Académiques et estudiantines
Professeur Mohammed AHALLAT

Vice Doyen chargé de la Recherche et de la Coopération
Professeur Taoufig DAKKA

Vice Doyen chargé des Affaires Spécifiques a la Pharmacie
Professeur Jamal TAOUFIK

Secrétaire Général : Mr. El Hassane AHALLAT

1- ENSEIGNANTS-CHEI%(TCHEURS MEDECINS

PHARMACIENS
PROFESSEURS :
Mai et Octobre 1981
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajih Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pr. TAOBANE Hamid* Chirurgie Thoracique
Mai et Novembre 1982
Pr. BENOSMAN Abdellatif Chirurgie Thoracique
Novembre 1983
Pr. HAJJAJ Najia ép. HASSOUNI Rhumatologie
Décembre 1984
Pr. MAAOUNI Abdelaziz Médecine Interne — Clinique Royale
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif pathologie Chirurgicale
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENJELLOUN Halima Cardiologie
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicale

Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa Neurologie



Janvier, Février et Décembre 1987
Pr. AJANA Ali

Pr. CHAHED OUAZZANI Houria
Pr. EL YAACOUBI Moradh

Pr. ESSAID EL FEYDI Abdellah
Pr. LACHKAR Hassan

Pr. YAHY AOUI Mohamed

Décembre 1988

Pr. BENHAMAMOUCH Mohamed Najib
Pr. DAFIRI Rachida

Pr. HERMAS Mohamed

Décembre 1989

Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda

Janvier et Novembre 1990
Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*
Pr. KHARBACH Aicha
Pr. MANSOURI Fatima

Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAY AHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZ AD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. KHATTAB Mohamed

Pr. SOULAYMANI Rachida

Pr. TAOUFIK Jamal

Décembre 1992

Pr. AHALLAT Mohamed

Pr. BENSOUDA Adil

Pr. BOUJIDA Mohamed Najib
Pr. CHAHED OUAZZANI Laaziza
Pr. CHRAIBI Chafiq

Pr. DAOUDI Rajae

Pr. DEHAYNI Mohamed*

Pr. EL OUAHABI Abdessamad
Pr. FELLAT Rokaya

Pr. GHAFIR Driss*

Radiologie
Gastro-Entérologie
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Médecine Interne —Doyen de la FMPR
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale

Neurologie

Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique

Anesthésie Réanimation —Doyen de la FMPO
Néphrologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Générale

Pharmacie galénique

Ophtalmologie

Gynécologie Obstétrique

Biochimie et Chimie

Pharmacologie

Histologie Embryologie

Pédiatrie

Pharmacologie — Dir. du Centre National PV
Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Neurochirurgie
Cardiologie

Médecine Interne



Pr. IDDANE Mohamed Anatomie

Pr. TAGHY Ahmed Chirurgie Générale

Pr. ZOUHDI Mimoun Microbiologie

Mars 1994

Pr. BENJAAFAR Noureddine Radiothérapie

Pr. BEN RAIS Nozha Biophysique

Pr. CAOUI Malika Biophysique

Pr. CHRAIBI Abdelmjid Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Pr. EL AMRANI Sabah Gynécologie Obstétrique

Pr. EL AOUAD Rajae Immunologie

Pr. EL BARDOUNI Ahmed Traumato-Orthopédie

Pr. EL HASSANI My Rachid Radiologie

Pr. ERROUGANI Abdelkader Chirurgie Générale- Directeur CHIS
Pr. ESSAKALI Malika Immunologie

Pr. ETTAYEBI Fouad Chirurgie Pédiatrique

Pr. HADRI Larbi* Médecine Interne

Pr. HASSAM Badredine Dermatologie

Pr. IFRINE Lahssan Chirurgie Générale

Pr. JELTHI Ahmed Anatomie Pathologique

Pr. MAHFOUD Mustapha Traumatologie — Orthopédie

Pr. MOUDENE Ahmed* Traumatologie- Orthopédie Inspecteur du SS
Pr. RHRAB Brahim Gynécologie —Obstétrique

Pr. SENOUCI Karima Dermatologie

Mars 1994

Pr. ABBAR Mohamed* Urologie

Pr. ABDELHAK M ’barek Chirurgie — Pédiatrique

Pr. BELAIDI Halima Neurologie

Pr. BRAHMI Rida Slimane Gynécologie Obstétrique

Pr. BENTAHILA Abdelali Pédiatrie

Pr. BENY AHIA Mohammed Ali Gynécologie — Obstétrique

Pr. BERRADA Mohamed Saleh Traumatologie — Orthopédie

Pr. CHAMI Ilham Radiologie

Pr. CHERKAOUI Lalla Ouafae Ophtalmologie

Pr. EL ABBADI Najia Neurochirurgie

Pr. HANINE Ahmed* Radiologie

Pr. JALIL Abdelouahed Chirurgie Générale

Pr. LAKHDAR Amina Gynécologie Obstétrique

Pr. MOUANE Nezha Pédiatrie

Mars 1995

Pr. ABOUQUAL Redouane Réanimation Médicale

Pr. AMRAOUI Mohamed Chirurgie Générale

Pr. BAIDADA Abdelaziz Gynécologie Obstétrique

Pr. BARGACH Samir Gynécologie Obstétrique

Pr. CHAARI lJilali* Médecine Interne

Pr. DIMOU M’barek* Anesthésie Réanimation — Dir. HMIM
Pr. DRISSI KAMILI Med Nordine* Anesthésie Réanimation

Pr. EL MESNAOUI Abbes Chirurgie Générale

Pr. ESSAKALI HOUSSYNI Leila Oto-Rhino-Laryngologie

Pr. HDA Abdelhamid* Cardiologie - Directeur ERSM

Pr. IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed Urologie
Pr. OUAZZANI CHAHDI Bahia Ophtalmologie



Pr
Pr

. SEFIANI Abdelaziz
. ZEGGWAGH Amine Ali

Décembre 1996

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

AMIL Touriya*

BELKACEM Rachid
BOULANOUAR Abdelkrim

EL. ALAMI EL FARICHA EL Hassan
GAOUZI Ahmed

MAHFOUDI M ’barek*
MOHAMMADI Mohamed
OUADGHIRI Mohamed
OUZEDDOUN Naima

. ZBIR EL Mehdi*

Novembre 1997

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AL AMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
CHAOUIR Souad*
ERREIMI Naima
FELLAT Nadia
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine
KOUTANI Abdellatif
LAHLOU Mohamed Khalid
MAHRAOUI CHAFIQ
OUAHABI Hamid*
TAOUFIQ Jallal

YOUSFI MALKI Mounia

Novembre 1998

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AFIFI RAJAA
BENOMAR ALI
BOUGTAB Abdesslam
ER RIHANI Hassan
EZZAITOUNI Fatima
LAZRAK Khalid *
BENKIRANE Majid*
KHATOURI ALI*
LABRAIMI Ahmed*

Janvier 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABID Ahmed*

AIT OUMAR Hassan

BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd
BOURKADI Jamal-Eddine

ECHARRAB El Mahjoub
EL FTOUH Mustapha

EL MOSTARCHID Brahim*
ISMAILI Hassane*
MAHMOUDI Abdelkrim*

CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer

Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologie

Médecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie

Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie

Neurologie — Doven Abulcassis
Chirurgie Générale

Oncologie Médicale
Néphrologie

Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique

Pneumophtisiologie
Pédiatrie

Pédiatrie
Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Traumatologie Orthopédie
Anesthésie-Réanimation



Pr.
Pr.

TACHINANTE Rajae
TAZI MEZALEK Zoubida

Novembre 2000

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

AIDI Saadia

AIT OURHROUI Mohamed
AJANA Fatima Zohra
BENAMR Said

CHERTI Mohammed

ECH-CHERIF EL KETTANI Selma

EL HASSANI Amine

EL KHADER Khalid

EL MAGHRAOUI Abdellah*
GHARBI Mohamed El Hassan
HSSAIDA Rachid*
LAHLOU Abdou

MAFTAH Mohamed*
MAHASSINI Najat
MDAGHRI ALAOUI Asmae
NASSIH Mohamed*
ROUIMI Abdelhadi*

Décembre 2000

Pr.

ZOHAIR ABDELAH*

Décembre 2001

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABABOU Adil

BALKHI Hicham#*
BENABDELIJLIL Maria
BENAMAR Loubna
BENAMOR Jouda
BENELBARHDADI Imane
BENNANI Rajae
BENOUACHANE Thami
BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN El Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*
DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil

Anesthésie-Réanimation
Médecine Interne

Neurologie

Dermatologie

Gastro-Entérologie

Chirurgie Générale

Cardiologie

Anesthésie-Réanimation

Pédiatrie

Urologie

Rhumatologie

Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Anesthésie-Réanimation

Traumatologie Orthopédie
Neurochirurgie

Anatomie Pathologique

Pédiatrie

Stomatologie Et Chirurgie Maxillo-Faciale
Neurologie

ORL

Anesthésie-Réanimation
Anesthésie-Réanimation
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie

Pédiatrie

Rhumatologie

Anatomie

Radiologie

Radiologie

Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Neuro-Chirurgie
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Médecine Interne
Chirurgie Générale



Pr
Pr
Pr
Pr
Pr
Pr

. MIKDAME Mohammed*

. MOHSINE Raouf

. NOUINI Yassine

. SABBAH Farid

. SEFTANI Y asser

. TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr.

AL BOUZIDI Abderrahmane*
AMEUR Ahmed *

AMRI Rachida

AOURARH Aziz*

BAMOU Youssef *
BELMEJDOUB Ghizlene*
BENZEKRI Laila
BENZZOUBEIR Nadia
BERNOUSSI Zakiya
BICHRA Mohamed Zakariya*
CHOHO Abdelkrim *
CHKIRATE Bouchra

EL ALAMI EL FELLOUS Sidi Zouhair
EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*

FILALI ADIB Abdelhai

HAJJI Zakia

IKEN Ali

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
NAITLHO Abdelhamid*

. QUIJILAL Abdelilah

RACHID Khalid *

. RAISS Mohamed

. RGUIBI IDRISSI Sidi Mustapha*
. RHOU Hakima

. SIAH Samir *

. THIMOU Amal

. ZENTAR Aziz*

Janvier 2004

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABDELLAH El Hassan
AMRANI Mariam
BENBOUZID Mohammed Anas
BENKIRANE Ahmed*
BOUGHALEM Mohamed*
BOULAADAS Malik
BOURAZZA Ahmed*
CHAGAR Belkacem*

Hématologie Clinique

Chirurgie Générale

Urologie

Chirurgie Générale

Chirurgie Vasculaire Périphérique
Pédiatrie

Anatomie Pathologique
Urologie

Cardiologie
Gastro-Entérologie
Biochimie-Chimie
Endocrinologie et Maladies Métaboliques
Dermatologie
Gastro-Entérologie
Anatomie Pathologique
Psychiatrie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Chirurgie Pédiatrique
Dermatologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Médecine Interne
Oto-Rhino-Laryngologie
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Générale
Pneumophtisiologie
Néphrologie

Anesthésie Réanimation
Pédiatrie

Chirurgie Générale

Ophtalmologie

Anatomie Pathologique
Oto-Rhino-Laryngologie
Gastro-Entérologie

Anesthésie Réanimation

Stomatologie et Chirurgie Maxillo-faciale
Neurologie

Traumatologie Orthopédie



Pr. CHERRADI Nadia

Pr. EL FENNI Jamal*

Pr. EL HANCHI ZAKI

Pr. EL KHORASSANI Mohamed
Pr. EL YOUNASSI Badreddine*
Pr. HACHI Hafid

Pr. JABOUIRIK Fatima

Pr. KHABOUZE Samira

Pr. KHARMAZ Mohamed

Pr. LEZREK Mohammed*

Pr. MOUGHIL Said

Pr. OUBAAZ Abdelbarre*

Pr. TARIB Abdelilah*

Pr. TIJAMI Fouad

Pr. ZARZUR Jamila

Janvier 2005

Pr. ABBASSI Abdellah

Pr. AL KANDRY Sif Eddine*
Pr. ALAOUI Ahmed Essaid
Pr. ALLALI Fadoua

Pr. AMAZOUZI Abdellah

Pr. AZIZ Noureddine*

Pr. BAHIRI Rachid

Pr. BARKAT Amina

Pr. BENHALIMA Hanane

Pr. BENY ASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. EL HAMZAOQOUI Sakina*

Pr. HAJJI Leila
Pr. HESSISSEN Leila

Pr. IDAL Mohamed*

Pr. LAAROUSSI Mohamed
Pr. LYAGOUBI Mohammed
Pr. NIAMANE Radouane*
Pr. RAGALA Abdelhak

Pr. SBIHI Souad

Pr. ZERAIDI Najia

Décembre 2005
Pr. CHANI Mohamed

Avril 2006

Pr. ACHEMLAL Lahsen*
Pr. AKJOUJ Said*

Pr. BELMEKKI Abdelkader*
Pr. BENCHEIKH Razika

Pr. BIYI Abdelhamid*

Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Ophtalmologie

Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale

Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Cardiologie
Ophtalmologie
Ophtalmologie
Biophysique
Microbiologie
Cardiologie
Pédiatrie
Radiologie
Chirurgie Cardio-vasculaire
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique
Histo-Embryologie Cytogénétique
Gynécologie Obstétrique

(mise en disponibilité)

Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie
Hématologie
O.R.L
Biophysique



. BOUHAFS Mohamed El Amine
. BOULAHY A Abdellatif*

. CHENGUETI ANSARI Anas
. DOGHMI Nawal

. ESSAMRI Wafaa

. FELLAT Ibtissam

. FAROUDY Mamoun

. GHADOUANE Mohammed*
. HARMOUCHE Hicham

. HANAFI Sidi Mohamed*

. IDRISS LAHLOU Amine*

. JROUNDI Laila

. KARMOUNI Tariq

. KILI Amina

. KISRA Hassan

. KISRA Mounir

. LAATIRIS Abdelkader*

. LMIMOUNI Badreddine*

. MANSOURI Hamid*

. OUANASS Abderrazzak

. SAFI Soumaya*

. SEKKAT Fatima Zahra

. SOUALHI Mouna

. TELLAL Saida*

. ZAHRAOUI Rachida

Octobre 2007

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

ABIDI Khalid
ACHACHI Leila
ACHOUR Abdessamad*
AIT HOUSSA Mahdi*
AMHAIJII Larbi*
AMMAR Haddou*
AOUFI Sarra

BAITE Abdelouahed*
BALOUCH Lhousaine*
BENZIANE Hamid*
BOUTIMZINE Nourdine
CHARKAOUI Naoual*
EHIRCHIOU Abdelkader*
ELABSI Mohamed

EL MOUSSAQUI Rachid
EL OMARI Fatima
GANA Rachid

GHARIB Noureddine
HADADI Khalid*
ICHOU Mohamed*
ISMAILI Nadia

Chirurgie - Pédiatrique
Chirurgie Cardio — Vasculaire
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Gastro-entérologie
Cardiologie

Anesthésie Réanimation
Urologie

Médecine Interne
Anesthésie Réanimation
Microbiologie
Radiologie

Urologie

Pédiatrie

Psychiatrie

Chirurgie — Pédiatrique
Pharmacie Galénique
Parasitologie
Radiothérapie
Psychiatrie
Endocrinologie
Psychiatrie

Pneumo — Phtisiologie
Biochimie

Pneumo — Phtisiologie

Réanimation médicale
Pneumo phtisiologie
Chirurgie générale
Chirurgie cardio vasculaire
Traumatologie orthopédie
ORL

Parasitologie

Anesthésie réanimation
Biochimie-chimie
Pharmacie clinique
Ophtalmologie
Pharmacie galénique
Chirurgie générale
Chirurgie générale
Anesthésie réanimation
Psychiatrie

Neuro chirurgie
Chirurgie plastique et réparatrice
Radiothérapie

Oncologie médicale
Dermatologie



Pr. KEBDANI Tayeb

Pr. LALAQUI SALIM Jaafar*
Pr. LOUZI Lhoussain*

Pr. MADANI Naoufel

Pr. MAHI Mohamed*

Pr. MARC Karima

Pr. MASRAR Azlarab

Pr. MOUTAJ Redouane *

Pr. MRABET Mustapha*

Pr. MRANI Saad*

Pr. OUZZIF Ez zohra*

Pr. RABHI Monsef*

Pr. RADOUANE Bouchaib*
Pr. SEFFAR Myriame

Pr. SEKHSOKH Yessine*

Pr. SIFAT Hassan*

Pr. TABERKANET Mustafa*
Pr. TACHFOUTI Samira

Pr. TAJDINE Mohammed Tarig*
Pr. TANANE Mansour*

Pr. TLIGUI Houssain

Pr. TOUATI Zakia

Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN
Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*

Pr TAHIRI My E1 Hassan*
Mars 2009

Pr. ABOUZAHIR Ali*

Pr. AGDR Aomar*

Pr. AIT ALI Abdelmounaim*

Pr. AIT BENHADDOU EI hachmia

Pr. AKHADDAR Ali*

Pr. ALLALI Nazik

Pr. AMAHZOUNE Brahim*
Pr. AMINE Bouchra

Pr. ARKHA Yassir

Pr. AZENDOUR Hicham*
Pr. BELY AMANI Lahcen*
Pr. BIIJOU Younes

Pr. BOUHSAIN Sanae*

Pr. BOUI Mohammed*

Pr. BOUNAIM Ahmed*

Pr. BOUSSOUGA Mostapha*
Pr. CHAKOUR Mohammed *
Pr. CHTATA Hassan Toufik*

Radiothérapie
Anesthésie réanimation
Microbiologie
Réanimation médicale
Radiologie

Pneumo phtisiologie
Hématologique
Parasitologie

Meédecine préventive santé publique et hygiene

Virologie
Biochimie-chimie
Médecine interne
Radiologie

Microbiologie
Microbiologie
Radiothérapie

Chirurgie vasculaire périphérique
Ophtalmologie

Chirurgie générale
Traumatologie orthopédie
Parasitologie

Cardiologie

Ophtalmologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale

Médecine interne

Pédiatre

Chirurgie Générale
Neurologie

Neuro-chirurgie

Radiologie

Chirurgie Cardio-vasculaire
Rhumatologie
Neuro-chirurgie

Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Anatomie

Biochimie-chimie
Dermatologie

Chirurgie Générale
Traumatologie orthopédique
Hématologie biologique
Chirurgie vasculaire périphérique



. DOGHMI Kamal*

. EL MALKI Hadj Omar

. EL OUENNASS Mostapha*
. ENNIBI Khalid*

. FATHI Khalid

. HASSIKOU Hasna *

. KABBAJ Nawal

. KABIRI Meryem

. KARBOUBI Lamya

. L’KASSIMI Hachemi*

. LAMSAOQOURI Jamal*

. MARMADE Lahcen

. MESKINI Toufik

. MESSAOUDI Nezha *

. MSSROURI Rahal

. NASSAR Ittimade

. OUKERRALJ Latifa

. RHORFI Ismail Abderrahmani *
. ZOUHAIR Said*

PROFESSEURS AGREGES :

Octobre 2010

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
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Les jumeaux siamois: a propos de 8 cas avec revue de la littérature

Introduction



Les jumeaux siamois: a propos de 8 cas avec revue de la littérature

Les jumeaux conjoints est l'une des rares anomalies congénitales, et

parmi les plus grands défis de la chirurgie pédiatrique (1).

La prévalence des jumeaux conjoints est de 1/50000 a 200000 naissances,

avec une prédominance féminine (70%) (2,3) et I’étiologie reste inconnue.

Les siamois sont unis au niveau des parties anatomiques homologues, et la

nomenclature est basée sur le site d’union le plus important (4).

La classification de Spencer des siamois est universellement acceptée

actuellement.
Le diagnostic prénatal est essentiel pour une meilleure prise en charge.

Un conseil détaillé des parents en prénatal est primordial pour une bonne

planification de la gestion postnatale.

Une évaluation préopératoire détaillée des organes communs et des

anomalies associées est essentielle pour juger la séparabilité des siamois.

Un bilan préopératoire détaillé avec une bonne gestion anesthésique en
per opératoire et les soins postopératoires sont essentiels pour garantir une

séparation sécurisée et par conséquent réussie.

Selon le site d’union et des organes en communs, les taux de survie apres la

séparation chirurgicale peut atteindre 50% a 100% (5,6).

Le pronostic dépend de la nature et I'extension des organes communs ainsi

que l'association a d'autres malformations (7).

Finalement, le sujet des jumeaux siamois ouvre un grand débat sur le plan

éthique.



Les jumeaux siamois: a propos de 8 cas avec revue de la littérature

A la lumiére de ces données de la littérature médicale, nous avons jugé
utile de rapporter I’expérience du service des urgences chirurgicales pédiatriques
de I’hopital d’enfants Rabat et de souligner I’expérience des autres pays afin

d’assurer une meilleure prise en charge dans I’avenir.



Les jumeaux siamois: a propos de 8 cas avec revue de la littérature

Géneraliteés



Les jumeaux siamois: a propos de 8 cas avec revue de la littérature

A. Définition :

Le terme de « jumeaux conjoints » ou « jumeaux siamois » est appliqué
lorsque deux individus identiques sont reliés par une partie de leur anatomie et

partagent un ou plusieurs organes (8).

Le terme de « jumeaux conjoints » semble étre le mieux adapté puisqu’il
fait apparaitre a la fois le caractére d’union et de gémellit¢ (9). En effet, il a

remplacé le terme de « monstres doubles ».
B. Historique :

Bien que la fréquence des jumeaux conjoints soit trés faible, ce type de
malformation congénitale a été un sujet d'intérét depuis le début de I'histoire

humaine (10).

Ainsi, la description des jumeaux siamois a été faite par les anciens
égyptiens, mais le premier cas bien documenté €tait Les servantes Biddenden :

Mary et Eliza Chulkhurst (Figure 1).

Elles sont nées en 1100, a Kent, en Angleterre, unies par les hanches et les
épaules. Aprés la mort de Mary a un age de 34ans, une Séparation immédiate a
¢té refusée par Eliza qui a dit « comme nous sommes venues ensemble nous

irons ensemble» et elle a décédé 6h apres (11,12) .
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Figure 1: the Biddenden Maids: Mary and Eliza (12).

Parmi également les jumeaux siamois les plus célébres sont Chang et Eng
Bunker (Figure 2), nés au Siam (actuellement Thailande) en 1811et d’ou le
terme de « jumeaux siamois » et ils sont décédés en 1874 a un age de 63ans. Il
s’agissait de xiphopages unis a la partie inférieure du thorax. Ils sont devenus
célébres en travaillant dans un cirque international. Ils ont épousé deux sceurs et

ont eu 21enfants (12,13).
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Figure 2: Eng et Chang (14)
Au début, le diagnostic de jumeaux conjoints n’était pas possible jusqu’a
I’accouchement, une dystocie du travail était le premier signe dans ce cas 1a et le
sacrifice d’un ou les deux feetus était souvent nécessaire afin d’accomplir

I’accouchement (15,16).
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Par la suite, le diagnostic est fait par imagerie utilisant les rayons X et le
premier cas est publié¢ en 1934 mais les criteres de radiodiagnostic ont été décrits

la premiere fois en 1950 (15,17,18) .

Le premier cas de diagnostic anténatal de jumeaux conjoints par

échographie est rapporté en 1976 (15,19,20).

La premiére séparation chirurgicale réussie de jumeaux conjoints est faite

en en 1689 par Johannes Fatio (21).
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C. Nomenclature :

Spencer et ses collegues (22) ont fourni une nomenclature utile, permettant

d’évoquer la forme globale des jumeaux par une simple déduction.

Selon cette terminologie, on utilise le site d’union le plus important et on
rajoute le suffixe «-page » et en anglais «-pagus » qui signifie en grec « ce qui

est fixé ».
s Exemple : omphalopage, ischiopage, thoracopage.

Le préfixe "di " indique la duplication compléte de 1'organe désigné par le

suffixe :
s Exemple :
- Dicéphale = deux tétes
- Diprosope = Téte a deux visage

Dans les anciens ouvrages, on peut trouver d'autres nomenclatures qui sont
utilisées pour désigner les différents types de jumeaux conjoints ; le préfixe
indique la zone de fusion, puis un de ces deux suffixes pour indiquer la
gémellité et l'union :

R/

¢ «-dyme » : signifie jumeau ou double, c'est une abréviation du terme
"didyme " du Grec « didumos » qui signifie « jumeau ».
% «-adelphe » : signifie frére ou jumeau, du Grec « adelphos »

% «Jumeauy.
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D. Classification :
Plusieurs classifications ont été rapportées dans la littérature.

s L’une des plus anciennes classifications date de 1573 et revient a

Ambroise Paré (23)(Figure3).

Figure 3: Les types de JC d’aprés Ambroise Paré (23).

10
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R/
0’0

0

En 1832, Saint-Hilaire établit une classification des jumeaux conjoints,
dont dérivent les autres. Elle se base sur la description du site d’union
externe et sur la symétrie (24).

La classification de FOERSTER (1863) est la plus simple, elle classe les
monstres en A, en Y et en X.

La classification de SCHWALBE (1913) semble la plus logique basée sur
le mode d'union des sujets (parallele, ventral, dorsal ou caudal).

La classification de DUHAMEL (1966) a fait une synthése de ces
différentes classifications en tenant compte des données de
I'embryogenese. Elle différentie les JC a axes paralleles et qui sont «cote a
cote » (parapages), des tératopages qui sont « face a face » et des
crucipages a axes opposés auxquels sont rapprochés les omphalopages.

La classification de CUQ (1980) a ¢été faite dans un but de simplifier la
nomenclature et la classification des jumeaux conjoints pour les rendre
plus conformes aux données actuelles de la morphogénése pathologique et
de la sémantique (25).

En 1996, Spencer a proposé€ une terminologie et une classification qui est

universellement acceptée actuellement (26,22).

C’est une classification simplifiée des huit types de jumeaux siamois

(Figure 4).

Dans la plupart des cas, I'examen physique simple suffira pour identifier le

type de jumelage; la seule exception majeure est la distinction entre les

thoracopages et les omphalopages, qui peuvent avoir une union musculo-

squelettique identique. Cependant, la différence sur plan de l'opérabilité et la

survie exige qu'ils se distinguent les uns des autres, cette distinction est basée

sur 1'implication du cceur (voir ci-dessous).

11
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Figure 4 :les 8 types de jumeaux conjoints : (1) céphalopages,(2) thoracopages,(3)
omphalopages,(4) ischiopages,(5) parapages,(6)craniopages,(7)pygopages,(8)rachipages
(22).

Les cas typiques sont décrits un par un.

12
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1. Céphalopages :
Dans ce type la fusion est du vertex a I’ombilic avec deux visages sur les
cOtés opposés de méme téte mais un visage peut étre rudimentaire. Le bas de

I'abdomen et le pelvis sont séparés, avec présence de quatre membres supérieurs

et quatre membres inférieurs (Figuredet 5).

Figure 5 : Céphalopages avec une face unique formée par la réunion de deux hémifaces

Q7).

13
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2. Thoracopages :

Union antérieure allant du thorax supérieur jusqu’a I’ombilic, les foetus sont
joints face a face. Le degré de fusion cardiaque est variable ce qui détermine les

possibilités de séparation chirurgicale et le pronostic.

Les deux pelvis sont séparés et présence des quatre membres supérieurs et

quatre membres inférieurs (Figure 4).
3. Omphalopages :

La Fusion est ventrale au niveau de la région ombilicale, intéressant
parfois le bas du thorax, la fusion péricardique est possible mais jamais de
fusion Cardiaque, avec absence de fusion pelvienne et présence de 8 membres

(Figure 4et 6).

74

Figure 6: photo de Jumeaux conjoints omphalopages (28).

14
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4. Ischiopages :

La fusion est ventrale depuis I’ombilic jusqu’a un large pelvis en commun
avec deux sacrums et deux symphyses pubiennes avec toujours des anomalies
des organes génitaux externes et de 1’anus, et présence de 8 membres (Figure
4et7). (Les cas qui sont unis par la partie supérieure de I’abdomen et les cas

ayant deux ou trois membres inférieur sont probablement des parapages).

Figure7: jumeaux ischiopages a 12SA (29).

5. Parapages :

Fusion ventrolatérale avec un pelvis commun, une symphyse pubienne

unique et un ou 2 sacrums.

Si ces jumeaux ont 2 thorax séparés sont appelés donc parapages
dithoraciques et si présence d’un tronc unique avec 2 tétes séparées sont appelés
donc parapages dicéphaliques. Ils ont 2,3 ou 4 bras et 2 ou 3 jambes (Figure

4et8).

15
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Figure 8 : jumeaux parapages a I’age de2mois (30).
6. Craniopages :

Il s’agit d’une fusion a n’importe quelle partie de la téte en dehors de la
face et du foramen magnum. Ils partagent le crane, les méninges, et de temps en
temps une surface du cerveau, et rarement sont symétriques. Les troncs ne sont
pas unis, et il y a quatre membres inférieurs et quatre membres supérieurs

(Figure4 et9).

16
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Figure 9: (A) jumelles craniopages : aspect a la naissance. (B) vue
supérieure des deux tétes jointes. (C) vue postérieure des deux tétes jointes

@31).

17
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7. Pygopages :
Il s’agit d’une fusion dorsale, intéressant la région sacro coccygienne et

périnéale avec un partage parfois méme de la moelle épiniére et

Souvent présence d’un canal anal unique avec deux rectums et 8 membres

(Figuredet10).

-

." Ss \.~

Figurel0 : jumeaux pygopages (32).
8. Rachipages :
Fusion dorsale au-dessus du sacrum, Fusion parfois étendue a la région
occipitale(Figure4).
9. Formes atypiques :

L’¢étude de ces jumeaux a montré que certains cas différent des cas
typiques. Il s’agit notamment des jumeaux parasites et les jumeaux qui sont

18
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intermédiaires entre les différents types. Ces cas exceptionnels doivent étre
étiquetés comme tels, mais la nomenclature devrait toujours préciser qu'ils sont

des jumeaux siamois.

Il existe deux types de jumeaux parasites : les jumeaux endoparasites ou
« foetus in feetus » et les jumeaux exoparasites ou jumeaux conjoints a

composants inégaux.

Les jumeaux endoparasites ou « feetus in feetus »: C’est I'inclusion d’un
feetus (foetus parasite) a I’intérieur d’un autre feetus (autosite ou faetus hote). Ce
type d’anomalie se présente souvent comme une masse intra abdominale, rétro

péritonéale, pelvienne ou encore une masse liquidienne.

Les jumeaux exoparasites ou jumeaux conjoints a composants
inégaux:dans ces cas particuliers, les segments d'un foetus parasite incomplet

fusionnent sur le foetus hote (l'autosite) de I’extérieur.

Jumeaux parasites ne doivent pas étre identifiés par des termes tels que
Gastromele, Hétéropage, Notomélie polymélie. Ces termes ne sont pas

spécifiques et devraient étre abandonnés.

Le site de fixation et structures anatomiques seront surnuméraires pour

indiquer le type de la jonction, par exemple :

e crane (et non la face) : craniopages parasitaires

e la face et la partie ventrale du tronc : céphalopages

e la cage thoracique et la partie supérieure de I’abdomen : thoracopages ou
omphalopages, ceci dépend du partage du cceur ou non

e partie ventrale du pelvis : ischiopages

19
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e la partie dorsale du pelvis limitée au sacrum, coccyx et périnée :
pygopages

e une union dorsale au niveau de la ligne médiane au-dessus de
sacrum :rachipages

e Face latérale du tronc et ou de la téte : parapages.

20
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E. Etiopathogenie :

Pour comprendre le mécanisme de cette anomalie, il faut d’abord connaitre

le processus de grossesses gémellaires monozygotes (figure 11).

®
-

-

Bastomére

Figure 11: embryogenése et placentation des jumeaux monozygotes (33).

21
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Les grossesses gémellaires monozygotes proviennent de la division précoce

du méme ceuf :
» Lorsque la division survient dans les trois jours aprés la fécondation:

Deux embryons distincts en résultent, possédant chacun son amnios et son

chorion. Ces jumeaux sont bichoriaux et biamniotiques (20 a 30%) (Figure 11).

» Lorsque le clivage survient du 4éme au 8¢éme jour : les cellules destinées a
étre le chorion sont déja différenciées au cours de I’implantation, tandis que
celles qui sont destinées a la conception de I’amnios, sont encore
indifférenciées ; Il en résulte alors des jumeaux monozygotes,
monochoriaux et biamniotiques (70 a 80 %) (figure 11).

» Lorsque le clivage embryonnaire survient entre le 9¢me et 13¢me jour : les
cellules de la lignée destinée a la formation du chorion et de I’amnios sont
différenciées et il en résulte une grossesse gémellaire monochoriale
monoamniotique (figure 11).

Cette situation est la plus rare (1%). Ce sont les grossesses qui présentent
plus de risque de complications.

» Encore plus rarement, lorsque la division s’effectue plus tard, aprés le

13éme jour aprés la fécondation : elle donne lieu aux jumeaux
Conjoints qui résultent d’une segmentation tardive (figure 11).

Cependant, les mécanismes exacts de cette anomalie restent obscurs. Deux
théories opposées ont été proposees pour expliquer ce phénomene.

"

% Ceux qui soutiennent un processus "de fusion ", a Il'exception de
parapages, tous les autres types de jumeaux conjoints peuvent éEtre

expliqués par la fusion de deux embryons mono-ovulaires initialement

22
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séparés (34,35,36,37). Selon Machin et Sperber (38) , l'origine de
parapages pourrait s’expliquer par la bifurcation d’une seule notochorde.
¢ En revanche, on retrouve la théorie de la fission incompléte tardive d’un

seul embryon (39,40,41,42,43,44,45).

23
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Matériel et méthodes

d’étude

24
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Il s’agit d’une étude rétrospective descriptive réalisée au sein du
Service des urgences chirurgicales pédiatriques de I’Hopital d’enfants de

Rabat, au cours de laquelle ont été colligés les dossiers des jumeaux
siamois. La période considérée pour ce travail est de 19 ans s’étalant entre

janvier 1996 et décembre 2015.

Dans cette étude, nous avons inclus tous les jumeaux siamois qui ont €té
hospitalisés durant cette période au sein de notre service et nous n’avons exclu

aucun cas.

Le recueil des données a été effectué a ’aide du dossier médical du patient

classé dans les archives de notre service.
Les données analysées sont :

e Le sexe, la fratrie et origine.

e La présence d’une consanguinité des parents ou non.

e Le suivi de grossesse et le terme d’accouchement.

e le moment de diagnostic de cette malformation congénitale.

e La description clinique du type de jonction et recherche d’autres
malformations congénitales.

e Le bilan paraclinique réalis¢é chez nos patients pour mieux étudier les
structures anatomiques en commun pour une éventuelle séparation.

e Discussion de la faisabilité d’une chirurgie de séparation ou non.

e les modalités de séparation dans les cas opérables.

e [L’évolution.

Le recueil de I’ensemble des données suscitées s’est effectué a 1’aide de la
fiche d’exploitation mentionnée dans I’annexe 1.

25
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Reésultats

26
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OBSERVATIONN°1:

-Jumelles conjointes de sexe féminin.

-Grossesse dite suivie, menée a terme.

-Le diagnostic anténatal non fait jusqu’a 1I’accouchement.
-Accouchement par voie basse le 12/1996.

-Examen clinique :

¢ Jumeaux conjoints toniques, réactifs avec un bon état général et nutritionnel.
¢ La fusion est ventrale depuis 1’ombilic jusqu’a un large pelvis en commun
avec quatre membres inférieurs, quatre membres supérieurs, deux périnées
avec présence de deux organes génitaux externes de type féminin et deux

anus dont un est perméable 1’autre est non.

A noter la présence d’un seul ombilic et pas de solution de continuité

abdominale : il s’agit de jumeaux conjoints de type ischiopages.

¢ Absence d’autres malformations notamment pas d’atrésie de 1’cesophage ni

des choanes.
-le bilan réalisé :

¢ La radiographie standard : (figure 12)

27
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Figure 12: une radiographie standard montrant I’union globale de ce cas de jumeaux
ischiopage .
Malheureusement, on n’a pas trouvé le reste de bilan réalisé dans le dossier

médical.

-une séparation des deux jumelles faite le 28 avril 1998 par une équipe
multidisciplinaire a [I’hopital “LA PAZ*“ Madrid apres une exploration
radiologique et endoscopique a un age de 15 mois avec un poids de 15Kg et un

bon état général et nutritionnel.

- apres une mise en condition et une anesthésie générale avec intubation
endotrachéale en décubitus dorsal, I’intervention dans un premier temps des
neurochirurgiens et des plasticiens avec la réalisation d’une incision transversale

entre les deux faux périnées avec ouverture des plans jusqu’a la partie commune

28
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de la colonne vertébrale avec dissection et exposition de la dure mere une
séparation de fagon douce est réalisée ,puis une fermeture des deux canaux
rachidiens avec des parties molles et une section de la fusion osseuse jusqu’a
séparation compléte des colonnes vertébrales qui restent en fin semblant une
agénésie sacrale. En 2°™ temps c’est la séparation viscérale avec ouverture
jusqu’aux cavités péritonéales qui sont séparées, la présence d’une vessie unique
d’aspect normal, aprés ouverture du péritoine : existence d’un utérus bicorne
chez chacun avec ovaires et des viscéres normaux pour chacun, la vessie est
séparée en deux parties de méme taille avec deux uretéres de chaque coté.et la

reconstruction du rectum puis fermetures des plans musculocutanés.

-Evolution : bonnes suites opératoires et bonne cicatrisation des plaies

avec acquisition progressive de la position assise et debout apres rééducation.

29
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OBSERVATION N°2 :

e Jumelles conjointes de sexe féminin.
e Premicres filles de parents non consanguins, mere de 19 ans et pére de 24
ans.

e (Grossesse non suivie.

e Accouchement par voie basse le 22/5/99.

e Examen clinique : a I’age de 16 mois, Poids=12 kg

¢ Les deux jumelles sont unies par la partie inférieure du tronc en forme

de parapages caudaux, en position de décubitus dorsal (sur le dos) Fatima est
située a droite et Amina a gauche. Elles n'ont qu'un seul bassin d’aspect normal,
deux membres inférieurs présentant des caractéristiques normales et a partir de
la taille divergent deux troncs normaux a un angle d'environ 120°, pourvus de
deux membres supérieurs chacune d'entre elles, a I'exception d'une hypoplasie
du premier doigt de la main droite de Fatima. Les deux tétes et visages sont
normaux. Périmétre cranien de Fatima 45 cm et de Amina 47 cm. La partie
haute de I’isthme correspond pourtant aux rebords costaux des deux troncs et
entre eux il existe un septiéme membre d'environ 20 cm de longueur et qui a un
long os dans son intérieur. Ce membre est controlé apparemment par Fatima.
L'isthme de fusion qui connecte amplement les deux abdomens a 60 cm de
périmetre, 25 cm de diamétre longitudinal en comptant jusqu'au centre du
périnée commun qui est complétement normal, avec un seul anus, un urétre et
deux orifices vaginaux. Il y a un seul nombril. Les deux jumelles retirent la
jambe qui semble leur correspondre face a des stimuli douloureux et il semble

claire que chacune d'entre elles a une innervation indépendante. Par ailleurs elles
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semblent avoir un développement psychomoteur optimal approprié a leur age
quoique limité a cause de cette malformation.
e Les examens complémentaires :

R/

< La radiologie conventionnelle montre deux appareils digestifs en

apparence normaux unis au niveau du rectum.

+ La TDM thoraco-abdominale : présence d’une continuité entre les

deux foies mais avec deux troncs portes et deux vésicules séparées et une
continuité entre les deux intestins gréles, les deux colons semblent étre séparés
I’un de I’autre et le reste des organes abdominaux sont séparés.

¢ La UIV (urographie intraveineuse) montre un seul rein de chaque coté
avec des cavités non dilatées et on voit une seule vessie urinaire de taille
apparemment normale. Le rachis lombo-sacré est trés désorganisé a sa
confluence et il y a une vertébre en coin dorsale pour chaque jumelle.

R/

% Etude tridimensionnelle lombo-sacré par la TDM et PIRM :

vertebre en papillon en L3 sur un des cotés, et hémi vertebres sur les deux cotés
qui convergent dans un sac unique a partir de L4. Méga sac thécal central. La
moelle épiniere est unie dans sa partie la plus distale en confluant en un filum
terminal lipomateux. Il semble qu'il existe des racines des deux cotés de la
partie terminale de la moelle qui se dirigent vers les membres inférieurs
correspondants. Les grands vaisseaux abdominaux convergents au-dessus du
bassin, ce qui rend difficile de préciser leur anatomie, c’est pourquoi nous avons
indiqué une artériographie.

¢ Artériographie : cathétérisme des deux aortes par voie fémorale

droite, avec plusieurs injections de produit de contraste. Pontage aortique de 2-3

cm. Chaque membre inférieur présente une artére iliaque claire. On voit deux
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arteres rénales et de l'aorte infrarénale de Fatima nait une branche pour le
membre accessoire qui parcourt tout le tronc d'en bas vers le haut.

¢ Electromyographie: Controle moteur indépendant de chaque membre

inférieur et chacune des filles controle seulement le membre inférieur
homolatéral, sans réponses croisées. La stimulation motrice transcranienne ne
permet pas d'identifier laquelle des deux contrdle le troisieme membre inférieur
(rudimentaire).

e La décision : une séparation chirurgicale faite par équipe de service

de chirurgie pédiatrique Hopital “ LA PAZ” Madrid.

Ils ont décidé de faire le traitement en deux temps: le premier pour séparer
le rachis et la fusion médullaire par voie postérieure de méme que pour insérer
des expandeurs cutanés et le deuxieme pour compléter la séparation et la

couverture des surfaces sanglantes.

Le premier temps a eu lieu le 31/10/2000 (Docteurs Carceller, Pérez
Grueso et Tovar) et il consista en une laminotomie des deux rachis, extirpation
du lipome médulaire en filum terminale avec libération médullaire, section de
I'union médullaire en L5 et reconstruction d’un sac dural individualisé pour
chacune en respectant toutes les racines qui, effectivement, sortaient
latéralement vers chaque membre inférieur de leur moelle correspondante. Le
squelette rachidien fut partiellement sectionné a partir du corps de la L5 par sa
face postérieure en interposant un rouleau de silicone entre les bords du sillon
ainsi crée pour faciliter la séparation plus tard. Ensuite (le Dr. Ros et Dr. Lopez
Gutierrez) ils ont placé des expandeurs tissulaires dans l'abdomen de Amina
(680cc) et dans celui de Fatima (650cc) ainsi que dans le membre surnuméraire

(500cc). Le 31/10/01 (Les docteurs Mme Martinez Urrutia et Mr. Lopez Pereira)
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un examen urologique effectué a montré une vulve unique, anatomiquement
bien formée en ce qui concerne les organes génitaux externes. Au moyen de
cystoscope n°8 et optique 30° ils ont étudi€¢ wurétre, col et vessie qui sont
normaux, le trigone est bien formé dans lequel il existe un orifice urétéral droit
et gauche et il n’y a aucune cloison. La capacité vésicale est apparemment
normale. Apres I'endoscopie ils ont réalisé une stimulation électrique du périnée
ce qui prouve l'existence d'un sphincter externe au comportement normal. Le
post opératoire s'est déroulé sans incident, il y a eu une bonne cicatrisation des
plaies et l'apparition d'un syndrome de dénervation pelvienne postérieur a la

section médullaire avec un fonctionnement normal des membres inférieurs.

Le deuxieme temps de la séparation est réalis¢ quatre mois plus tard, apres
que les expandeurs ont ét¢ completement remplis. Ils ont commencé le 13/02/01
par canalisation des voies centrales au service d'anesthésie (Drs. Bourgeois,
Sanabria, de la Hoz y Pérez) et le lendemain ils ont continué avec l'opération
proprement dite (Drs. Tovar, Lassaletta, Jaureguizar, Lopez Pereira, Martinez
Urrutia, Lobato, Olivares, Martinez, Sanchez P. Grueso, Carceller et Diaz).
Celle-ci consista en la séparation antérieure divisant les structures pelviennes
(rectum- anus, vessie et vagin) a parts égales, en sectionnant le pontage
interaortique, la fusion veineuse iliaque et le rachis d’avant jusqu'a arrivé au
rouleau de silicone pour terminer par la section de la peau postérieure. Parmi les
découvertes opératoires ils ont remarqué la présence de deux ovaires dans la
partie supérieure de l'isthme qui ont été retirées et d'un pancréas annulaire non
obstructif chez Amina. Par la suite chaque jumelle est mise dans une salle
opératoire pour faire la reconstruction. Pour les deux ils ont réalisé une

colostomie et 1'hémi-vessie fut anastomosée avec 1'hémi-rectum laissant une
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cavité a basse pression qui recoit le drainage du rein unique de chacune. Aussi
l'urétre est reconstruit. Chaque jumelle a un ovaire, mais seulement Amina a un
utérus. La couverture pariétale pour Fatima est obtenue en ouvrant
longitudinalement le membre supplémentaire qui a sa vascularisation préservée
et en l'inclinant vers le bas pour I'anastomoser depuis le périnée jusqu'aux bords
de l'orifice pariétal créé par la séparation. Dans ledit lambeau s'y trouve inclut
un os qui ressemble & un fémur. Pour Amina ils ont utilis¢ une maille non
absorbable et une partie des téguments expansés qui ont été préservés pour elle.
Les deux fermetures ont été faites avec une faible tension et sont restées fermes.

L'opération a duré 14 heures et s'est déroulée de manicre satisfaisante.
e Evolution
Plusieurs complications en postopératoire:
Amina:

¢ Pneumonie et épanchement pleural droit 15/2/01 qui a nécessité un
drainage pleural et bronchoscopie pour culture.

¢ Déhiscence partielle de plaie chirurgicale ayant nécessité une fermeture
chirurgicale sous anesthésie générale le 22/2/01 et le 28/2/01.

¢ Bactériémie par S. coagulase négative et candidémie le 28/2/01.
Fatima:

¢ Déhiscence partielle de plaie chirurgicale ayant nécessité une fermeture
chirurgicale sous anesthésie générale le 1/3/01. Nettoyage de la plaie sous
anesthésie générale le 22/2/01 et nouvelle fermeture chirurgicale le
28/2/01.

¢ Candidémie le 28/2/01.
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Dans 1'ensemble I'évolution a été trés positive. Les deux jumelles ont pris
rapidement du poids (Amina a nécessité un support entéral continu
supplémentaire pendant deux mois) et ont cicatrisé¢ correctement avec une tres

bonne adaptation du point de vue moteur et psychologique.

Le 30/3/01 le rapport de réhabilitation de Amina révéle un membre
supérieur gauche fonctionnel. Un membre supérieur droit avec le premier doigt
hypoplasique. Des extenseurs du poignet manquent. Hypotonie globale des
biceps et des triceps. Membre inférieur gauche et hanche subluxée. La région
glutéale atrophique. Pied en équin. Scoliose dextro-convexe. Il est recommandé

d'exercer I'équilibre unipodal avant de placer la prothéese.

Le rapport de Fatima: Membres supérieurs fonctionnels, bon trophisme.
Membre inférieur droit: hanche en abduction et flexum, réductible. Genou et
pied fonctionnels. Scoliose convexité gauche, posturalement modifiable.
Extrémité osseuse résiduelle bosselée. Controle du tronc en position assise avec
difficulté. Ne fait pas d'équilibre unipodal. Il est recommandé la stimulation et

des exercices d'équilibre unipodal.

Le 9/5/01 lui a été pratiqué a Amina une pollicisation (Dr. Lépez

Gutiérrez) avec succes.

Au mois d'Avril ils ont réalisé des examens radiologiques de la colonne
vertébrale et de l'appareil uro-génital. Amina a une courbure lombo-sacrée
prononcée, tandis que celle de Fatima est beaucoup moins prononcée a cause du

fémur qui se trouve dans le lambeau qui garde la position.
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Il n'y a pas de dilatation des bassinets ni des calices, et le contour
¢chographique des reins est normal. On ne voit pas de reflux et la cavité recto-

vésicale de toutes les deux est grande.
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OBSERVATION N°3 :

-Jumelles conjointes de sexe féminin.

-2°™ d’une fratrie de 2.

-origine : Taroudant.

-La consanguinité des parents : non précisé dans le dossier.
-Grossesse non suivie, menée a terme.

-Le diagnostic anténatal non fait jusqu’a 1I’accouchement.
-Accouchement par césarienne le 03/07/2007.

-Poids de naissance=4kg500

-Examen clinique :

<> Jumeaux conjoints toniques, réactifs avec des réflexes archaiques
qui sont présents.

<> les deux sont jointes par la région abdominale de I’appendice
xiphoide jusqu’a la région sous ombilicale avec une omphalocele commune a la
partie inférieure de cet accolement : il s’agit de jumeaux conjoints de type
omphalopage (confirmé par exploration radiologique).

<> Absence d’autres malformations notamment pas d’atrésie de
I’cesophage ni des choanes, pas d’imperforation anale, pas d’ambiguité sexuelle

ni malformations anorectales ou orthopédiques apparentes.
-Les examens complémentaires :

<> La TDM thoraco-abdominale : présence d’une continuité entre les

deux foies mais avec deux troncs portes et deux vésicules séparées et une
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continuité entre les deux intestins gréles, les deux colons semblent étre séparés

I’un de I’autre et le reste des organes abdominaux sont séparés(Figurel3).

Figure 13 : TDM thoraco-abdominale montrant la continuité entre les deux foies.

> Echocardiographie : deux cceurs séparés sans anomalies

individualisables.
-La décision :

La séparation chirurgicale des jumelles omphalopages est réalisée en

Arabie saoudite avec des bons résultats postopératoires.

Malheureusement on n’a pas le compte rendu opératoire.
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OBSERVATION N° 4

-Jumeaux conjoints de sexe masculin.

-uniques de leurs parents.

-origine : Meknes.

-Absence de consanguinité des parents.

-Grossesse non suivie, menée a terme.

-Le diagnostic anténatal non fait jusqu’a 1I’accouchement.
-Accouchement par césarienne le 21/04/2011.

-Poids de naissance=non précisé.

-Examen clinique :

<> Jumeaux conjoints toniques, réactifs avec des réflexes archaiques
qui sont présents.

<> les deux sont joints par le thorax et I’abdomen avec présence de
deux cordons ombilicaux fusionnant au niveau d’une petite omphalocéle : il
s’agit de jumeaux conjoints de type thoraco-omphalopage.

<> Absence d’autres malformations notamment pas d’atrésie de

I’cesophage ni des choanes, pas d’imperforation anale, pas d’ambiguité sexuelle

ni malformations anorectales ou orthopédiques apparentes.
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Le bilan réalisé :

<> IRM thoraco-abdominale : (Figure 14)

Figure 14 : IRM thoraco-abdominale montrant un foie en commun et deux cceurs.

Les deux cceurs sont enveloppés dans une seule membrane péricardique,
renferment chacun 4cavités, avec une communication entre leurs oreillettes
droites.

Foie unique avec un partage asymétrique, plutoét important chez nouveau-
né N° 2 avec présence de deux troncs portes communicant entre eux par une
branche reliant le secteur latéral gauche du nouveau-né n°2 et latéral droit du

nouveau-né n°l. Présence des deux VCI : la VCI du nouveau-né n°1 regoit un
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seul tronc veineux sus —hépatique, alors que la VCI du nouveau-né n°2draine
plusieurs troncs sus-hépatiques. On note la présence de deux vésicules biliaires.

Le reste des organes est sans particularit¢ pour les 2 nouveaux nés :

poumons, estomac, tube digestif, rate, reins, vessie.

-La décision : non faisabilité du geste opératoire dans notre contexte.

-Evolution : Déces a I’age de 1mois et 20 jours.
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OBSERVATION N°§:

-Jumelles conjointes de sexe féminin.

-origine : Tanger.

-La consanguinité des parents : non précisé dans le dossier.
-Grossesse suivie, menée a terme.

-Le diagnostic anténatal non fait jusqu’a 1I’accouchement.
-Accouchement par césarienne le 01/05/2012.

-Poids de naissance=5kg200.

-Examen clinique :

¢ Jumeaux conjoints toniques, réactifs, eupnéiques avec des réflexes
archaiques qui sont présents.

¢ les deux sont jointes par la région abdominale avec un seul ombilic et

/4 . r r . L} . . . .

présence de deux bassins séparés: il s’agit de jumeaux conjoints de type
omphalopage.

s Absence d’autres malformations notamment pas d’atrésie de
I’cesophage ni des choanes, pas d’imperforation anale, pas d’ambiguité sexuelle

ni malformations anorectales ou orthopédiques apparentes.
-Les examens complémentaires :

s Echographie abdominale: objective un parenchyme hépatique

commun, avec deux systémes portes et sus-hépatiques. Par ailleurs les deux
rates sont de taille et de morphologie respectée et les 4 reins sont de taille
normale avec bonne différenciation cortico-médullaire et sans dilatation

pyélocalicielle.
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< IRM abdominale :

La fusion se fait entre les ombilics (un seul ombilic) et la partie inférieure
du thorax au niveau du cartilage xiphoide du sternum avec communication entre
les deux cavités abdominales.

Présence d’une fusion entre les deux foies avec partage égal du foie en
commun, présence de deux systémes portes et visualisation aussi de deux
vésicules biliaires et deux voies biliaires séparées.

Les deux pancréas et les deux estomacs sont séparés.

(Figure 15).

Figure 15 : IRM montrant la fusion entre les deux foies.
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s Le TOGD :(Figure 16).

Figure 16 : Le TOGD réalisé chez I’un des jumeaux montrant une opacification du
systéme cesogastroduodénal et intestin proximal avec absence de passage dans le coté

controlatéral.

Figure 17 : lavement réalisé chez I’un des jumeaux montrant une absence de passage de

produit de contraste dans le coté controlatéral.
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-La décision : Une chirurgie de séparation est faisable dans ce cas.

-La chirurgie de séparation est réalisée a un age de 40jours, par 1’équipe de

du service des urgences chirurgicales pédiatriques de 1’hdpital de Rabat.

»Préparation des deux malades pour une grande anesthésie sur deux tables
différentes au niveau de la méme salle et par deux équipes différentes.

"Le geste chirurgical :
¢ Malades sous anesthésie générale-intubés ventilés.

¢ incision arciforme circulaire.

% ouverture de I’aponévrose et du péritoine.

¢ ligature section des deux ligaments ronds.

¢ A I’exploration : il existe une fusion des deux foies avec un plan de clivage.

*»  mise sur lac des deux pédicules hépatiques.

*  séparation des 2foies avec hémostases et bilistase soigneuse et ligature
section des gros troncs vasculaires.

“ hémostase des tranches de section hépatique et suture des 2berges.

% 1l existe un accolement entre les deux feuillets péricardiques sur environ
Icm en arriere de la xiphoide, qu’on a libéré avec suture par ailleurs,
chaque jumeau a un tube digestif distinct avec deux cavités péritonéales et
deux feuillets péritonéaux.

¢ séparation des 2 siamois.

s Fermeture de I’aponévrose du premier jumeau sans tension, avec une
éventration résiduelle sur environ 3 cm au niveau de la portion supérieure
et fermeture de I’aponévrose du 2¢éme jumeau sans tension dans sa totalité.

s fermeture cutanée +omphaloplastie.
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- Evolution: Le décés d’une jumelle a j1 de postopératoire par

¢panchement péricardique, I’autre jumelle est toujours vivante avec bonne santé

(Figure 18).

Figure n°18 : photos al’dge de 2ans et demi.
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OBSERVATION N°6:

-Jumelles conjointes de sexe féminin.

-uniques de ses parents.

-origine : Larache.

-Consanguinité des parents : non précisé dans le dossier.
-Grossesse non suivie, menée a terme.

-Le diagnostic anténatal non fait jusqu’a 1I’accouchement.
-Accouchement par césarienne le 05/02/2014.

-Poids de naissance=non précisé.

-Examen clinique :

<> les deux jumelles sont jointes par le thorax et I’abdomen avec
présence d’un seul ombilic, les deux bassins sont séparés: il s’agit de jumelles de
type thoraco-omphalopage(Figurel9).

<> Absence d’autres malformations notamment pas d’atrésie de
I’cesophage ni des choanes, pas d’imperforation anale pas d’ambiguité sexuelle

ni malformations anorectales ou orthopédiques apparentes.
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Figure 19 : jumelles conjointes de type thoraco-omphalopage —observation N° 6.
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-Les examens complémentaires:

<> La radiographie thoraco-abdominopelvienne : (Figure20).

Figure 20 : Radiographie thoraco-abdominale montrant la présence d’un poumon pour

chaque jumelle et air hépatique en commun avec un bassin séparé.
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> Angioscanner thoraco-abdominal : (Figure 21)
e Une seule cavité cardiaque est rehaussée.
e deux hémi champs pulmonaires pour chaque nouveau-né.
e Crosse de I’aorte pour chacune.
e Aorte descendante pour chacune.
¢ Un seul foie prédominant chez un nouveau-né, I’autre a une simple languette
du foie gauche
e Un seul systéme porte et VSH

e présence de deux estomacs et deux reins pour chacune.

Figure 21 : coupe scannographique montrant la présence d’une seule cavité cardiaque

qui est rehaussée, et deux hémi champs pulmonaires pour chaque nouveau-né.

-La décision : la chirurgie de séparation est non faisable dans ce cas vu la

présence d’un coeur en commun.

-Evolution : déces a I’age de 2mois
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OBSERVATION N°7:

e Jumeaux conjoints de sexe masculin.

e 2°™ d’une fratrie de 3.

e origine Laarache.

e Absence de consanguinité des parents.

e (Grossesse suivie, menée a terme.

e Accouchement par césarienne le 15/02/2014.

e Poids de naissance=3kg

e Examen clinique :

¢ Jumeaux conjoints toniques, réactifs, eupnéiques avec des réflexes
archaiques qui sont présents.

% les deux ont un bassin en commun avec présence de trois membres
inférieurs, une omphalocele, une extrophie vésicale, un seul orifice
ramenant du méconium et des organes génitaux externes en commun avec
présence de deux scrotums avec un testicule a droite en place: il s’agit de
jumeaux conjoints de type parapages (Figure22).

s Absence d’autres malformations notamment pas d’atrésie de 1’cesophage ni

des choanes.

51



Les jumeaux siamois: a propos de 8 cas avec revue de la littérature

Figure 22 : jumeaux conjoints de type parapages avec 3 membres inférieurs, observation

n°7.

e Les examens complémentaires :

* La radiographie thoraco-abdominopelvienne: (Figure23).

Figure 23 : Radiographie thoraco-abdominopelvienne montrant un abdomen et un

bassin en commun avec deux membres inférieurs I’autre rudimentaire.
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+ Angioscanner thoracoabdominopelvienne :(figure24).

Figure 24 : images scanographiques montrant une vessie et des intestins en commun.

e La décision : une chirurgie de séparation est non faisable dans ce cas
vu les malformations urogénitales complexes.

e L’évolution : le déces a I’age de 6 mois.
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OBSERVATION N° 8 :

Jumelles conjointes de sexe féminin.

uniques de ses parents.

Absence de consanguinité des parents.

Grossesse suivie, menée a terme.

Le diagnostic anténatal est fait a 27SA par échographie anténatale.
Accouchement par césarienne le 16/05/2014.

Poids de naissance=3kg.

Examen clinique :

Jumeaux conjoints toniques, réactifs, eupnéiques avec des réflexes
archaiques qui sont présents.

les deux sont jointes par la région abdominale avec la présence d’un seul

ombilic : il s’agit de jumeaux conjoints de type omphalopage (Figure 25).

SIS -

Figure 25: jumelles conjointes de type omphalopages (observation n°8).
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¢ Absence d’autres malformations notamment pas d’atrésie de 1’cesophage ni
des choanes, pas d’imperforation anale, pas d’ambiguité sexuelle ni
malformations anorectales ou orthopédiques apparentes.
e Les examens complémentaires :

+ La radiographie thoraco-abdominopelvienne: (Figure 26).

Figure 26 : Radiographie standard montrant le site anatomique en commun avec clartés

digestives séparées.
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s Echographie abdominale: le foie apparait de contours réguliers,
d’échostructure homogeéne et de dimensions normales avec un pont
parenchymateux entre les deux bébés. Présence de deux vésicules biliaires
avec les voies biliaires intra et extra hépatiques ne sont pas dilatées. Le
pancréas, la rate et les reins sont d’aspect normal pour les deux.

¢ Echographie transfontanellaire : est normal en dehors d’une éctasie du
carrefour ventriculaire gauche chez un bébé.

¢ Echocardiographie : deux coeurs séparés sans anomalies individualisables.

e La décision : une chirurgie de séparation parait faisable sur ces
données, une IRM abdominale et opacification du tube digestif est
prévue pour les deux.

e L’évolution : le déces des jumeaux par une mort subite.
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Au total :

sur une période de 19 ans allant de 1996 a 2015.
on a colligé au sein de notre service 8 cas.
Un cas diagnostiqué en prénatal dans notre série(observation n°8).
On note une prédominance féminine qui représente 75% de nos cas.
on note :
v 3 cas d’omphalopages.
v 2 cas de thoraco-omphalopages.
v 2 cas de parapages.
v 1 cas d’ischiopage.
50% de nos cas ont bénéficié¢ d’une séparation chirurgicale.
L’age de séparation est de 40 jours a 16 mois.
un cas d’omphalopage opéré dans notre service, les 3 autres ont été
opérés a I’étranger (1 cas de parapage et 1cas d’ischiopage en Espagne et
un cas d’omphalopage en Arabie saoudite).
suites opératoires satisfaisantes pour les cas opérés.
les autres 4 cas ont décédé a un 4ge moyen de 2mois et demi : pour 3
cas la séparation chirurgicale était non faisable et pour un cas
d’omphalopage la séparation était prévue mais I’évolution est marqué

par le déces par mort subite.
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Discussion

58



Les jumeaux siamois: a propos de 8 cas avec revue de la littérature

A. Epidémiologie :
1. Fréquence :

Les grossesses gémellaires spontanées représentent 1,6% de toutes les
grossesses humaines. En compte tenu de cette prévalence, 1,2% sont dizygotes
et 0,4% sont monozygotes. Parmi ce petit pourcentage de jumeaux
monozygotes, 5% sont monochorionique et monoamniotique et seulement 1%
sont des grossesses imparfaites (46,47).

La fréquence des jumeaux siamois est estimée entre 1/50,000 a 100,000
naissances. Spencer a signalé que 1% sont mort-nés et que 40 a 60% meurent
apres la naissance, de sorte que l'incidence réelle est plus proche de celui de 1/
200 000 naissances vivantes (48,49) ceci est illustré également dans le tableau
II.

Cependant, avec le diagnostic précoce et D’interruption médicale de
grossesse, l'incidence de naissances vivantes avec cette condition a diminué¢ au
cours de la derniére décennie (47).

Les jumeaux conjoints représentent donc un phénomene rare (34,50).

Concernant la fréquence de chaque type de jumeaux conjoints et dans ce
sens , nous rapportons les résultats d’une étude multicentrique dans le monde
entier publi¢ en 2011 dans un journal américain(American Journal of Medical
Genetics),cette étude comprend un grand nombre de jumeaux conjoints jamais
¢tudié estimé a 383 de jumeaux conjoints déclarés dans 21 centres de
surveillance, I'¢tude a été rendue possible grace a 1'0Organisation internationale
des malformations congénitales de surveillance et de la recherche (ICBDSR)
(13).cette étude a analysé plusieurs parametres épidémiologiques , y compris le
nombre et la prévalence des différents types de jumeaux conjoints déclarés par

ces centres de surveillances(Tableau 1 ) . A noter que les années étudiées
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différent entre les centres de surveillance inclus dans cette étude mais avec un

minimum de cinqg ans et on a qui ont fait cette étude épidémiologique sur plus de

trente ans, et ceci doit €tre pris en considération.

Tableau I : nombre et la prévalence des différents types de jumeaux conjoints déclarés

par chaque centre de surveillance (13).

Surveillance Program’

I'horacopagus
Parapagus diprosopus
1ed

Ischiopagus
Rachipagus
Pygopagus

Not specif

Parapagus dicephalus
Parasitic

Omphalopagus

Cephalopagus
Cramopagus

Canada-Alberta
USA-Atlanta
USA-Texas
Mexico-RYVEMCE

South America-ECLAMC

Finland

Hungary
France-Central East
Span-ECEMC
China-Beying
Australia-Victoria
Others

Total (n)

Total (%)

()
12
14
5
16

161 44 5 . 1 / : : 82

2.0 116 5. 5.5 J. 29 8 . 1.0 214 1000

ECEMC, Estudio Colaborativo Espaniol de Malformaciones Congénitas; ECLAMC, Estudio Colaborativo Latino Americano de

Malformaciones Congénitas; RYVEMCE, Registro y Vigilancia Epidemiolégica de Malformaciones Congénitas.

*Only those Surveillance Programs that reported 10 or more sets of CT were specified. The remaining 10 reporting less than 10 cases are
grouped together as “Others” (USA-Utah, Wales, Northern Netherands, Germany Saxony-Anhalt, Slovak Republic, Italy-North East,

[taly-Emilia Romagna, Italy-Tuscany, Italy-Campania, Israel).
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La prévalence observée des différents types de jumeaux conjoints (tableau
I) montre une prédominance (42,0%) du type thoracopage comme rapporté dans
d’autres  études épidémiologiques avec des proportions similaires: 49,3%
[Edmonds et Layde, 1982] (51), 43,5% [Castilla et al, 1988] (52), 43,6%
[Métneki et Czeizel, 1989] (53) et 39,1% [ICBDMS, 1991] (42).

Le second type de jumeaux conjoints le plus fréquent était les parapages
dicéphaliques (11,5%). Les types les plus communs restants étaient les
céphalopages et les omphalopages avec une prévalence estimée a 5,5% chacun.
D'autres types, tels que les parapages diprosopes, les ischiopages, les rachipages,
et les pygopages ont été observés avec un prévalence inférieure a 3% pour
chaque type , et les deux derniers types étant les plus rares (1,0%).Les jumeaux

conjoints dites parasites ont ét¢ observés dans 3,9% .

On remarque que les proportions des différents types observés dans tous les

programmes participants €taient similaires, sauf pour le type omphalopage.

Alors dans notre série on note que le type omphalopage vient en premier

suivi de la forme thoracopage.
2. La Race:

Leur incidence est plus élevée en Inde, en Afrique et en Asie, que celle

observée en Europe et en Amérique.

Le tableau ci-dessous montre la prévalence des JC observée dans diverses

populations étudiées entre 1930-2010(Tableau II).

Les différences observées entre les populations étudiées pouvaient étre
attribuées a la taille de la population, et l'inclusion ou non de mort-nés, des

avortements spontanés, et l'interruption volontaire de grossesse (13).
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Tableau II: prévalence des JC observée dans diverses populations étudiées entre 1930-

2010 (13).

Prevalence

Population studied

Higher than 1:20,000 births

Between 1:20,000 and 1:50,000 births

Between 1:50,000 and 1:100,000 births

Between 1:100,000 and 1:200,000 births

1:2,800 India [Mudaliar, 1930]

1:4,242 Uganda [Bland and Hammar, 1962]
1:6,500 Taiwan [Emanuel et al., 1972]
1:14,000 Rhodesia-Africa [Zake, 1984]

1:20,000 Sweden [Ryden, 1934]

1:20,100 CDC-USA (CDC-Adanta, 1973)

1:22,284 Brazil [Berezowski et al., 2010]

1:25,000 Maltese Islands [Savona-Ventura et al., 2009]
1:30,600 China [Liang et al., 1999

1:35,100 China [Tang et al., 2007]

1:50,000 USA-Los Angeles [Robertson, 1953

1:50,000 USA-Chicago [Potter, 1961]

1:55,865 24 countries WHO project [Stevenson et al., 1966]
1:68,500 Hungary [Métneki and Czeizel, 1989)

1:74,626 South America-ECLAMC [Castilla et al., 1988]
1:75,000 Sweden [Killén and Rybo, 1978]

1:91,131 ICBDMS [ICBDMS, 1991]

1:97,560 USA-Atlanta [Edmonds and Layde, 1982]

1:100,000 Japan [Imaizumy, 1988]

1:151,500 Spain [Martinez-Frias et al., 2009]
1:166,000 New York-USA [Milham, 1966
1:200,000 USA [Bender, 1967]
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3. Le sexe:

Les jumeaux conjoints sont génétiquement identiques et ont le méme sexe

(54). En effet il existe une prédominance féminine (Tableau III) avec un sexe

ratio de 3/1 (55,56), mais la raison reste inconnue.

Tableau III : les jumeaux siamois et le sexe.

Etude Années Nombre | Pourcentage | Pourcentage Sexe
" d’étude de cas | des femelles | des males indéterminé

Lewis Spitz (57)- | 34 ans (1968- o o o
Londres 2002) 20cas 80% 20% 0%
Tannuri et al (8) - 20ans o o o
Brésil (1992-2012) | 21 62% 38% 0%
Martinez-Frias et | 30ans (1976- o o o
al (10)-Espagne 2006) 17 cas 64,7% 23.,5% 11,7%
Saguil et al 32ans o o o
(28)_Philippines | (1974-2006) | 22 | 5437 15,5% 0%
Cheng-Ren Shi et | 25 ans (1980- o o o
al (58)-Chine 2005) 7 cas 85,7% 14,3% 0%
Notre série 19 3231(51)996- 8 cas 759 25% 0%

4. La gémellité :

Les jumeaux conjoints en cas des grossesses triples sont trés rares, leur

chance de survie est réduite vu la fréquence d’anomalies associées séveres.

Cette malformation

survient

sporadiquement sans risque pour les

prochaines grossesses (59), il n’existe pas d’observation de plusieurs jumeaux
conjoints dans une méme famille et il n’y a pas de description de JC issus

survivants de JC.

Dans notre série, on n’a pas noté¢ des cas de grossesses triples ni des
antécédents de jumeaux siamois survenant dans la méme famille.

63



Les jumeaux siamois: a propos de 8 cas avec revue de la littérature

B. Les jumeaux siamois et les autres facteurs de risque associés:

Les facteurs de risque génétiques et environnementaux tels que la
consanguinité, la survenue dans une méme famille, les études cytogénétiques,
I’age maternel, la parité, les expositions maternelles et les maladies aigués et
chroniques pendant la grossesse n’ont pas révélé aucune association avec la

survenue de cette malformation (13,60).
Les anomalies du caryotype sont pratiquement absent chez les siamois (61).
C. Anomalies malformatives associées :

Nous rapportons ici les résultats de 1I’étude d’ICBDSR dont d’autres
résultats ont été déja étudiés (13). Cette €tude a analysé plusieurs parametres
épidémiologiques, y compris les anomalies malformatives associées observées

chez les jumeaux conjoints.

Seules les anomalies congénitales majeures qui ne sont pas liées au site de
l'union de ces jumeaux et les cas ou ces défauts ont été clairement décrits ont été
donc inclus dans I'analyse. La proportion de chaque type d'anomalie congénitale

a été estimée par rapport au nombre total de malformations (Tableau IV).
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Tableau IV : Le nombre et le pourcentage des malformations congénitales majeures

non liées au site de I'Union, observées dans 73 paires de jumeaux siamois (13).

Parapagus Dicephalus
Parapagus Diprosopus
Cephalopagus

Thoracopagus
Omphalopagus
Craniopagus

Ischiopagus
Pyvgopagus

Parasitic

Malformation

991

4

Neural tube defects

Hydrocephaly . 3.60

Other central nervous system defects . 450
Micro-ophthalmia 0.90
Facial clefts . 991

Congenital heart defects 6.31

(Gastrointestinal atresias : 991
Abdominal wall defects 3.60
Genitourinary defects . 19.82
Musculoskeletal anomalies : 12,61
Limb reduction anomalies . 6.31
Polydactyly/syndactyly 1.80
Other . 10.81
Total : ' . : 100.00

Les malformations congénitales associées ont ét¢ observées chez 115 parmi
les 182 paires de jumeaux conjoints dont on se dispose des données (63,2%).
Cependant, la malformation était décrite de maniére adéquate dans seulement 73

cas.
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Autres ¢études (51,53,42) ont également estimé le pourcentage de
malformations associées non liées au site d’union & 63% ce qui rejoints les
données de I’étude sus citée, mais seulement deux études (53,42) ont stratifié
les malformations associées selon le type d’union de ces jumeaux et il y avait
pas de différence statistiquement significative par rapport aux résultats

retrouvés dans 1’étude de ICBDSR.

Dans notre série de cas, on a noté juste une hypoplasie d’un doigt chez un

cas de parapage.
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D. Diagnostic :

Le diagnostic de siamois est possible dans la période prénatale a 1’aide de
différentes techniques, on ne doit pas attendre I’accouchement ou apres la
naissance pour une meilleure prise en charge et pour éviter les accouchements

dystociques et la morbidité maternelle.
1. Le diagnostic prénatal :
Le diagnostic prénatal est essentiel pour une meilleure prise en charge.

Nous rapportons étude faite par Al Rabeeah et al (62) le diagnostic prénatal
a été fait dans 82%, pour Saguil et al (28) dans 14%, une revue de la littérature
de 75 cas de jumeaux conjoints diagnostiqués avant 15 SA publié par Chen et al

en 2011 (29). Dans notre série aucun cas n’est diagnostiqué en prénatal.
1.1. L'échographie :

L’échographie permet de diagnostiquer nombreuses situations, y compris
les grossesses gémellaires parfaite et imparfaites et reste I’examen de choix en

raison de son faible cout et de sa grande disponibilité.

En 1976, Wilson réalise la premicre échographie de JC a 35 SA (19).Le

diagnostic anténatal se fera de plus en plus précocement par la suite.

En 1989,Grutter découvre des jumeaux thoracopages a 16 SA (63) ,puis en
1997 , Hill fait le diagnostic de JC a 7SA (64).

Le diagnostic prénatal de JC peut étre suspecté et confirmé si les deux

feetus ne sont pas vus séparés a I’échographie (65).

La visualisation de deux estomacs ou de deux coeurs au sein de la méme

masse confirmera le diagnostic (66) .D’autres signes suggerent I’existence de
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JC, comme la détection de plus de trois vaisseaux au sein du cordon ombilical
unique, I’aspect bifide du pdle feetal au premier trimestre, les tétes foetales qui
restent au méme niveau, 1'échec d’un feetus de changer de position par rapport a
l'autre dans le temps (67),la présence d’un hydramnios qui se voit dans 50 & 76%

des jumeaux conjoints ainsi que la présentation face a face des jumeaux (68,69).

Un balayage échographique détaillé a 20 SA va définir 1'étendue de la zone

conjointe et les organes partagés (11).

Donc, le diagnostic doit étre fait avec prudence dans le premier trimestre, et

imagerie de suivi doit étre effectuée pour confirmer le diagnostic.

Bien que I’échographie bidimensionnelle joue un role dans le diagnostic
prénatal des jumeaux siamois mais une classification précise reste difficile en
raison de structures tridimensionnelles complexes, et donc 1’échographie
tridimensionnelle a montré des résultats prometteurs dans l'amélioration de la

visualisation des relations spatiales anatomiques complexes(Figure27).

Figure 27: C/image échographique bidimensionnelle d’un cas de ischiopage a 10 SA-

D /image échographique tridimensionnelle du méme cas a 10 SA(29).
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1.2. L’imagerie par résonance magnétique :

Cependant, en présence de l'obésité maternelle ou d’oligohydramnios et en
raison de la capacité échographique limitée a différencier les tissus mous, ’IRM
fournit une excellente alternative (65) . En outre, I'lRM permet de différencier
les tissus avec une qualité supérieure et une plus grande précision au cours du
troisieme trimestre de la grossesse(Figure 28), lorsque le feetus est plus grand et
moins mobile (70). Compte tenu de ces qualités et du caractére non invasif
I’IRM sera probablement gagner un rdle important dans le diagnostic prénatal
des anomalies feetales dans le futur, en particulier lorsque les résultats

échographiques du feetus sont ambigués ou incertaines (71).

Figure 28 : IRM montrant la fusion des jumeaux pygopages (72).
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L'échographie initialement et par la suite 1'RM, en particulier dans le
troisieme trimestre de la grossesse lorsqu'il existe moins de liquide amniotique
et un plus grand feetus, constituent les principales modalités d'imagerie prénatale

et aussi le caractere non irradiant qu’il faut souligner.
1.3. L’échocardiographie :

Une échocardiographie feetale est d'une importance vitale pour les

jumeaux siamois ayant une fusion cardiaque (11).

A noter qu’il a été rapporté que l'augmentation des niveaux d'alpha-
foetoprotéine sont indicatifs des jumeaux siamois (73), mais les données

concernant la spécificité et la sensibilité de ce marqueur biochimique manquent.

Faire un diagnostic prénatal a un intérét d’abord pour informer les parents
et aussi de planifier le temps, le lieu et le mode d’accouchement (11) ainsi que la

planification d’une éventuelle chirurgie de séparation en postnatale.

La plupart des équipes recommandent I’accouchement par césarienne (48).
L’accouchement par voie basse comporte un risque élevé de traumatisme
vaginal pour la mére et peut aussi mener a un traumatisme ou une asphyxie

néonatale.

2. Le diagnostic postnatal :
2.1. Le diagnostic clinique :
A la naissance le diagnostic de jumeaux siamois est évident ainsi que le
type de jumelage. Les examens complémentaires permettent de préciser
I’anatomie des organes partagés Afin de juger la s€parabilité des siamois.

Le choix de I’imagerie dépend beaucoup du site de fusion.
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2.2. Les examens complémentaires :
a. La radiographie standard :
Tous les jumeaux ont souvent une radiographie thoraco-
abdominopelvienne d’abord pour une évaluation globale et en partie pour aider
les professionnels de la santé a comprendre 1'étendue de la zone conjointe (74).

b. L’échographie :

Tous les nouveau-nés devraient avoir une €chographie transfontanellaire,
et probablement une échographie de moelle aussi. En plus, une échographie
abdominale est nécessaire pour évaluer le foie, la présence de deux rates, Les

vésicule biliaires, les systemes biliaires, les reins et les vessies.

Une ¢étude Doppler détaillée pour évaluer les grands vaisseaux de

I’abdomen et le systéme veineux hépatique (75).

L’échocardiographie est obligatoire en raison de fréquence des anomalies

cardiaques congénitales dans tous les types de jumeaux siamois.

L’échographie tridimensionnelle en postnatal peut faciliter la

compréhension des connexions cardiaques (76).

c. La tomodensitométrie :

Il faut éviter la TDM si possible dans la petite enfance en raison de la
charge ¢levée de rayonnement, mais les siamois, méme sont stables et
asymptomatiques, représentent une  exception bien  justifiée. La
tomodensitométrie a multi-barrettes (MDCT) est la meilleure modalité¢ pour
évaluer les siamois en post natal.

L’utilisation du produit de contraste est nécessaire pour une étude

d’anatomie vasculaire ainsi que les images tardives donnent des informations
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trés utiles sur I'excrétion des reins, 1'anatomie de l'uretere, et I'emplacement et le
nombre de vessies (75).

d. L’imagerie par résonance magnétique :

L’IRM a un role de plus en plus important dans 1'évaluation post-natale de
jumeaux siamois, en particulier ceux qui sont joints au niveau de la téte ou le
thorax. Elle permet d’avoir des images tridimensionnelles dans n’ importe quelle
direction avec une meilleure résolution et caractérisation des tissus. L’IRM est
I'examen optimal pour évaluer toute fusion corticale chez les jumeaux
craniopages ainsi qu’une meilleure évaluation de I’anatomie cardiaque et les

vaisseaux en cas des thoracopages.

L’IRM et la TDM sont des examens complémentaires, car L’IRM permet
une meilleure étude des tissus mous alors que la TDM permet une meilleure
¢tude de I’anatomie osseuse. Cholangio-pancréato-IRM permet une meilleure

évaluation des voies biliaires et pancréatiques (77,61).

e. Les opacifications du tractus gastro-intestinal et génito-
urinaire :

Les anomalies urologiques se limitent aux jumeaux ayant le bassin en
commun c’est le cas des ischiopages, des parapages et des pygopages. La
plupart des jumeaux partagent quatre reins et deux vessies, parfois avec un
uretére qui vient d’un jumeau vers le jumeau controlatéral (78). La
tomodensitométrie  fournit habituellement des informations suffisantes
concernant les voies urinaires supérieures et les vessies. Une étude détaillée de
I'anatomie de l'urétre et les fistules exigent les examens rétrogrades par des

produits de contraste.
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La présence d’un abdomen en commun implique souvent la présence d’une
partie des intestins en communs et toujours une cavité péritonéale en commun

(75).

La jonction pelvienne conduit & des anomalies et des fusions complexes
dans la région ano-rectale, Ceux-ci exigent une approche individuelle avec des
radiographies conventionnelles avec utilisation de produit de contraste
(lavements, le transit de gréle et cystographie) de l'intestin distal et la vessie

(75).

Dans de nombreuses situations, La radiographie conventionnelle avec
utilisation de produit de contraste fournit des informations souvent limitées, a

cause du chevauchement des anses intestinales (79,80).

Nous rapportons une étude faite par I’équipe de Tannuri et al entre 1992 et
2012 ayant pris en charge 21 cas de jumeaux siamois (8). Une évaluation
minutieuse par imagerie des siamois a été effectuée pour tous jumeaux siamois
comme décrit dans le tableau V. un complément par angiographie hépatique est
réalis¢ lorsque angioscanner ou imagerie par résonance magnétique ne

fournissent pas suffisamment d'informations.
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Tableau V : jumeaux conjoints et I’évaluation anatomique (8).

Type Evaluation

Ischiopages Echographie abdominale, transfontanellaire et pelvienne
Echocardiographie
Radiographie

Echo doppler
Opacification et lavement
Tomodensitométrie
Angioscanner

IRM

Urétrocystographie
Endoscopie

Cavographie
Vénographie hépatique

Thoracopages Echographie abdominale et transfontanellaire
Echocardiographie

Radiographie

Echocardiographie feetale

Angioscanner

Echodoppler abdominale

Omphalopages Echographie abdominale et transfontanellaire
Echocardiographie

Radiographie

Echodopler abdominale

Craniopages TDM cérébrale et cranienne
Angioscanner cérébrale
Echographie abdominale
Echocardiographie
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s En conclusion : Imagerie postnatale: dilemmes et considérations

radiologiques.

Les thoracopages :

Environ 80-90% des jumeaux thoracopages ne sont pas candidats a la
séparation chirurgicale en raison de la nature complexe de la jonction cardiaque,

et des anomalies cardiovasculaires associées.

Les thoracopages ayant des ventricules en commun n’ont jamais ¢été
séparés avec succes avec survie les deux. Un seul cas de séparation de jumeaux

siamois avec des oreillettes en commun a été rapporté (81).

L'anatomie cardiaque peut étre utilement classé€e en quatre types (82):

p—

coeurs et péricarde séparés.

2. cceurs dis séparés mais péricarde commun.

3. oreillettes fusionnées mais ventricules séparés.
4

oreillettes et ventricules fusionnées.

Les cceurs conjoints peuvent posséder plus de six chambres, dont certaines

peuvent €tre rudimentaires.

L’anatomie du foie peut €tre mieux appréciée apres l'utilisation de
contraste, soit a la tomodensitométric ou IRM. Les reconstructions coronales ou

tridimensionnelles supplémentaires fourniront de plus amples informations.

La démonstration que le syst¢eme de drainage veineux hépatique et la veine
cave inférieure sont séparés et la présence d’une oreillette droite pour chaque
jumeau est important que le drainage veineux hépatique absent ou fortement
anomale chez un jumeau ce qui est incompatible avec la survie apres la chirurgie
(74).
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Les omphalopages :

Comme il n'y a pas de mélange de sang dans les cavités cardiaques, le foie
peut étre évalué par scanner ou IRM avec injection de produit de contraste dans
I'un des jumeaux. L'imagerie est commencée peu de temps aprés l'injection, au

cours de la phase artérielle précoce.

Le non rehaussement d’un seul cceur confirme I’absence de jonction

cardiaque.

En cas de foie en commun, le parenchyme hépatique sera rehaussé en partie
par injection de produit de contraste chez I’un des jumeaux et le site de fusion

est marqué par des lobules irréguliers (83).

L'estomac et l'intestin gréle proximal sont généralement séparés, et chaque

jumeau a un rectum.

Chez un tiers de jumeaux omphalopages, I'lléon terminal et le cdlon sont
partagés, et peuvent également avoir un approvisionnement en sang double. Ces
cas peuvent bénéficier d'angiographie avant la séparation. Il n° y a pas

habituellement un partage d’appareil uro-génital (74).

Les ischiopages :

La jonction pelvienne conduit & une anatomie urogénitale et orthopédique
complexe et nécessite par conséquence une imagerie en coupe détaillée. La
tomodensitométrie multidétecteur nous permet d’avoir une anatomie
squelettique des deux jumeaux en plus du temps artériel. En outre, les images
tardives sont nécessaires pour montrer 1'excrétion de produit de contraste dans
les uretéres et la vessie (s). Habituellement, Les reins fonctionnent normalement,

mais sont souvent mal orientés ou ayant une localisation ectopique.
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Lorsque les deux vessies sont présentes, elles se trouvent juxtaposées ou
ils peuvent se trouver dans une situation sagittale médiane avec une vessie qui
draine dans l'autre. Les uretéres traversent fréquemment et s’insérent dans la
vessie controlatérale qui doivent étre réacheminés pendant la séparation. La

duplication partielle de l'urétre est possible mais un seul orifice urétral est
typique.
Le tractus gastro-intestinal distal est souvent partagé entre les deux , avec

une agénésie anorectale et fistule recto-vésical. L’utilisation de produit de

contraste est nécessaire pour limiter la partie distale de 1'intestin.

Sinus urogénital nécessite une étude avec produit de contraste et IRM
pour préciser la présence et les relations existant entre utérus, le vagin, le col

et les ovaires. Chez les garcons, il ya une incidence accrue de cryptorchidie (74).

Pygopages :

Il ya une augmentation de 1'incidence des anomalies vertébrales, y compris
I’hémivertebre , agénésie hémisacrée et les anomalies thoraciques (84). Bien que
ce type de jonction pelvienne est différente de celle des ischiopages, les types
sont similaires dans la mesure ou de nombreuses autres anomalies orthopédiques
associées ont été signalés en association avec les deux, tels que la subluxation de
la hanche ou une luxation, le talus vertical congénital, pied bot varus équin et la
scoliose. On peut avoir un degré variable de fusion spinale. L'examen clinique
ou électromyographie peuvent orienter vers une fusion spinale qui est facilement
détectée par I'IRM médullaire. Ainsi la fusion des deux cordons inférieurs

réalise une forme de 'Y' a I'RM (85). On peut avoir dans ce type un seul anus et

rectum en commun mais le reste de l'intestin est généralement séparé (74).
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Craniopages :

O'Connell (86) a classé initialement les craniopages en partiel ou total. Le
type Partiel a été réservé a une fusion limitée a la surface avec des cranes
intacts, I'anomalie ne s’étend pas plus loin que les leptoméninges. Le type total
est réservé aux craniopages qui partagent une grande surface avec des cavités
craniennes largement connectées. Plus tard, quatre sous-types généraux ont été
adaptés: frontal, pariétal, temporo-pariétal et occipital (87).les jumeaux
craniopages de type frontal se trouvent chacun face a I’autre, dans le type
occipital ;les deux faces se trouvent loin 'un de ’autre .  Le type pariétal se
produit lorsque les jumeaux fusionnent au sommet, et cet alignement est souvent

désigné comme des craniopages de type vertical.

La majorit¢é des jumeaux craniopages ont seulement la dure mere qui
sépare leurs cerveaux. Des portions du cervelet peuvent faire une hernie dans la
fosse cérébrale postérieure de l'autre jumeau. Ces jumeaux peuvent également
avoir des régions du cortex en commun ou s’intriquent entre les deux, ceci est
facilement identifiable avec I'lRM. L’étendue de tissu cérébral partagé entre les
jumeaux a un impact significative sur la morbidité postopératoire et méme une

large fusion peut etre une contre-indication a une chirurgie de séparation.

Bucholz et al. (88) Rapporte que tous les cas présentant des déficits

neurologiques profonds avaient des connexions cérébrales avant la chirurgie.

Ces jumeaux développent entre eux des sinus circonférentiels qui
compliquent la séparation de ces jumeaux et par conséquent constituent un
facteur commun d mortalit¢ et de morbidité. Le jumeau qui recoit le sinus

commun lors de la séparation chirurgicale et par conséquent on évite chez lui
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I'hypertension veineuse et les infarctus corticaux, il a inévitablement une

diminution de risque de morbidité et de mortalité (74).

Céphalopages :

Les Cephalopages partagent souvent le thorax en plus de la téte. Sur la
méme téte on peut avoir deux faces opposée ou une face peut étre rudimentaire.
D'autres variantes existent qui ont ét¢ examinées en post-mortem (89). Ces

jumeaux sont non viables (74).

Rachipages :

Les rachipages sont liés par la colonne vertébrale principalement par les
arcs vertébraux, et sont les plus rares de tous les jumeaux siamois (90). Sur
1200 jumeaux siamois, Spencer (91) a trouvé un seul exemple typique de
rachipage. Le site le plus commun de 1'union des rachipages est la partie dorsale

(74).

Parapages :

Les parapages sont liés par une large fusion ventrolatérale avec un bassin,
une symphyse pubienne et une ou deux sacrums, le thorax peut étre également

partagé.

Union thoracique nécessite une évaluation cardiaque détaillée. Union

ventriculaire est rapportée chez les jumeaux parapages (76) .

Imagerie a effectuer sera similaires pour les autres jumeaux liés au niveau
de l'abdomen et du bassin. Une fusion hépatique nécessite une évaluation par la
tomodensitométrie avec injection de produit de contraste. Une étude de la partie
distale de intestin avec un contraste est trés performant pour une évaluation des

connexions, malformations anorectales et fistules colo vésicales. Les anomalies
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urogénitales complexes nécessitent une évaluation minutieuse par 1’échographie,
la tomodensitométrie et I’imagerie par résonance magnétique et les
opacifications rétrogrades. [.’anatomie vasculaire est également complexe, mais
La tomodensitométrie multidétecteur devrait maintenant éviter la nécessité
d'angiographie par cathétérisme dans de nombreux cas. Les anomalies
orthopédiques sont également fréquentes avec présence de deux, trois ou

quatre membres supérieurs et deux ou trois membres inférieurs (74).

En conclusion, la radiologie de haute qualité peut prédire la plupart des
anomalies préopératoires, Mais en raison de la raret¢ de cette malformation,
I’anatomie complexe de ces cas peut ne pas étre claire avant la chirurgie de

séparation.

Il faut dire que une imagerie appropriée et de haute qualité est
fondamentale pour la planification chirurgicale, et elle est sans aucun doute un
facteur dans l'amélioration des résultats dans de nombreux cas rapportés

récemment.
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E. La prise en charge :

1. Prénatale et modalités d’accouchement :

En obstétrique, la gestion prénatale des foetus siamois a deux principaux

objectifs (92) :
1-maximiser la survie de ces foetus.
2-minimiser la morbidité maternelle.

Une classification prénatale précise des foetus conjoints permet un conseil
précoce des parents et de préciser les modalités de I’accouchement afin de
minimiser la morbidit¢é maternelle. IL faut avoir un pronostic avant 24 SA car

l'interruption de grossesse est encore possible a ce stade (93,94,95).

L’évaluation prénatale et la surveillance de ces jumeaux nécessite une
échographie, une IRM, y compris une analyse du cceur, préférablement apres 18
SA, afin de déterminer I’anatomie des organes partagés et la détection des autres
anomalies associ€es (61). Des échographies séquentielles a la fin de deuxiéme

trimestre peuvent étre nécessaires afin d’évaluer les liaisons anatomiques (96).

Le doppler de I’artere ombilicale ne semble pas aider au diagnostic de

jumeaux conjoints mais aide dans 1’évaluation du bien-étre foetal.

Des cas sporadiques de délivrance vaginale et survie de petits siamois ont
¢té décrit dans la littérature (97). Cependant, la césarienne est la modalité de
choix afin de minimiser les traumatismes a la naissance, d’améliorer la survie
néonatale (98,99,100) et aussi pour réduire le risque d’une atonie utérine
secondaire a une distension. L.’obstétricien prévoit généralement une césarienne

a court terme apres une confirmation de maturité pulmonaire.
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En général, il est estimé que la majorité des jumeaux siamois sont des
prématurés ,40%  sont mort-nés et 35% décedent dans les 24h apres

I’accouchement (101).

Actuellement, le diagnostic prénatal des foetus siamois pose un grand
dilemme sur le plan éthique : Cette grossesse peut avoir un résultat favorable a
long terme, conduisant a la naissance des étres humains qui apreés une chirurgie
complexe de séparation auront un physique normal, un développement mental et
psychosocial et une qualit¢ de vie acceptable ou une telle grossesse doit étre

terminée avant d’atteindre le stade de viabilité ?

A condition que les feetus ont un age gestationnel non viable, et aprés une
information des parents sur les moyens thérapeutiques et les résultats a long
terme, les parents décident de continuer ou terminer cette grossesse mais ceci

ouvre un grand débat éthique et religieux.

Un conseil détaillé des parents en prénatal est primordial pour une bonne

planification de la gestion postnatale.

Une équipe médicale multidisciplinaire, impliquant les obstétriciens, les
néonatologistes, les chirurgiens pédiatres et les anesthésistes, doivent s’occuper

du counseling (102).

L’obstétricien joue un rdle essentiel dans la coordination d’une réunion

entre les parents et les membres de 1’équipe multidisciplinaire (102).

I’information des parents doit étre détaillée avec des explications
concernant la raret¢ de cette malformation et I’étiologie inconnue de cette

anomalie ainsi que les organes partagés entre les deux et les anomalies
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congénitales associées.il faut bien informer les parents de 1’absence d’un support

génétique sous-jacent ou la contribution des facteurs environnementaux .

Les parents passent par une épreuve stressante, face a des dilemmes
¢thiques, ce qui rend le respect, la discrétion et la compassion de tous les cotés

sont impératives (102).
2. postnatale :

La gestion des jumeaux siamois apres l'accouchement peut prendre 1'un

des scénarios suivants (103) :
1-ceux qui décedent rapidement aprés la naissance.

2-ceux qui survivent jusqu’au moment prévu pour la séparation

chirurgicale.
3-ceux qui peuvent €tre sauvés par une urgente chirurgie de séparation.
4-ceux qui ne peuvent pas €tre séparés vu les anomalies complexes.

Une chirurgie est dite urgente : lorsque l'intervention chirurgicale doit étre
faite immédiatement, en cas d’une anomalie qui justifie une intervention
chirurgicale immédiate, en cas d’un jumeau mort-né ou il y a un dommage sur

le pont de fusion ce qui met en danger la vie des deux bébés (104,105).

Les cas inséparables doivent bénéficier d’un accompagnement a long

terme.

Pour les cas opérables, Les investigations préopératoires détaillées, la
bonne planification, I’approche multidisciplinaire, une équipe dotée d’une
longue et vaste expérience et un centre bien équipé sont essentiels pour garantir

une séparation réussie.
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2.1. La préparation préopératoire :

La Séparation peut avoir lieu dés 2 a 4 mois apres l'accouchement, mais
avant cette séparation une surveillance étroite dans un milieu de soins intensifs
est nécessaire pour stabilisation de ces jumeaux, et la supplémentation
nutritionnelle afin d’optimiser la croissance et le développement en
préopératoire (106). Les investigations Prénatales et post-natales détaillées sont
importantes pour confirmer les organes partagés et exclure d'autres
malformations congénitales possibles. La présence d’une équipe
multidisciplinaire de divers sous-spécialistes chirurgicaux, néonatologistes,

anesthésistes, infirmicres sont essentiels a la réussite de la séparation.

Les méthodes de séparation varient selon le type d’anomalies et les

organes partagés, les malformations associées et état général de ces jumeaux.
2.2. Le moment de séparation :

Les siamois ayant bénéfici¢ d’une séparation chirurgicale programmée ont
un taux de survie de 80 a 90% dans la plupart des séries (107,108), par rapport a
un taux de survie de 30 a 50 % chez les jumeaux ayant bénéficié d’une

séparation urgente.

Une séparation programmée offre plus d’avantages qu’une séparation
urgente : elle est associée a un risque faible d’anesthésie, avoir plus de temps
pour une ¢évaluation précise de I’anatomie, une détection des anomalies

congénitales non constatées antérieurement (61).

Le moment idéal pour effectuer une chirurgie de séparation est de 6 a 12

mois de vie. C’est le temps pour une croissance et expansion des tissus, avec la
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possibilité d'avoir des images plus précises de l'union et des anomalies

associées, pour avoir un bon résultat.
2.3. L’anesthésie :

L’anesthésie des siamois pose un défi sur plan anatomique, physiologique
et logistique, bien qu'il existe de nombreuses configurations possibles de

I’union, chaque cas est unique.

Une ¢évaluation préopératoire détaillée avec  une bonne  gestion
anesthésique en per opératoire et les soins postopératoires sont essentiels pour

garantir une séparation sécurisée et par conséquent réussie.

Une évaluation précise des organes communs et des anomalies associées
est primordial pour une bonne gestion anesthésique. Il est nécessaire de définir
'anatomie et la vascularisation des organes communs, en particulier pour les

organes vitaux, tels que le ceeur, le foie, et le systéme gastro-intestinal.

On décrit par la suite les principes d’anesthésie des jumeaux siamois selon
Grant Stuart et al (109) qui se sont basés sur une expérience dans la gestion

de 26 cas de jumeaux siamois.

Il faut savoir que I’anesthésie des jumeaux siamois méme pour les cas
simples doit étre apprécié car il faut tjrs guetter la survenue des problemes, il
faut au moins deux anesthésistes, un bloc opératoire convenablement équipé et
adapté pour accueillir deux patients et deux équipes de professionnels en méme
temps et Chaque jumeau devrait avoir sa propre machine, des médicaments et

des produits sanguins.

Les investigations pré-anesthésiques comprennent la NFS, la glycémie, la

fonction hépatique et le bilan de crase, la radiographie thoracique et 1'écho
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cardiaque sont de routine également ainsi d'autres investigations en fonction des

exigences chirurgicales.

Il est absolument essentiel que 1'équipe d'anesthésistes comprendra la

séquence du geste chirurgical, et donc la bonne communication est primordiale.

Malgré que chaque cas de jumeaux conjoints est un challenge, certains
défis s’appliquent a la quasi-totalité des séparations: la gestion des voies
aériennes, l'acces vasculaire, la longue durée de séparation, le controle de la
perte sanguine, de l'infection, le repositionnement en per opératoire en toute
sécurité et enfin, le transfert d'un jumeau a une salle opératoire adjacente apres

la séparation.
-I’induction et la gestion des voies aériennes :

L’induction est par voie intraveineuse ou par inhalation, mais pour cette
¢quipe utilisent un agent d'inhalation le Sévoflurane qui est bien toléré. Les
deux jumeaux sont induits en méme temps, et ’endormissement d’un jumeau
peut prendre plus de temps que I’autre. Une fois ils sont endormis et l'accés

périphérique est atteint, un myorelaxant est donné aux deux jumeaux.

Les drogues d'induction et les myorelaxants administrés a un bébé
peuvent entrainer une obstruction des voies aériennes, une hypoventilation ou
l'apnée chez Dl'autre bébé, en particulier les siamois ayant une importante
circulation croisé€e, et donc Il'induction anesthésique ne doit étre commencée

que lorsque les voies aériennes sont sécurisées chez les deux bébés (105).

Les drogues d’induction, dont I’effet est imprévisible, doivent &tre
administrées individuellement en fonction du poids de chaque bébé (110), qui

peut étre estimé approximativement en fonction de la taille.
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Une anesthésie générale avec intubation trachéale, méme sa difficulté vu le
positionnement anatomique anormale, avec ventilation mécanique est

préférable lors de la séparation chirurgicale des siamois (111,112,113,114).

L’intubation nasotrachéale est préférée, car les jumeaux sont

habituellement ventilés pour une période apres la séparation.

Cette équipe utilise le fentanyl pour l'analgésie péri opératoire, et la

morphine pour l'analgésie postopératoire.
-L’accés vasculaire :

Il est essentiel d'avoir un acces vasculaire pour chaque jumeau. Un acces
veineux central et un accés artériel sont importants. Le choix du site vasculaire
central doit étre adapté en fonction de chaque cas, chez les jumeaux craniopages
un acces fémoral est préférable, alors que pour les thoracopages et les

omphalopages 1’acces jugulaire est convenable.
-le Positionnement et le monitorage :

I1 est essentiel que 1’équipe chirurgicale ait un acces adéquat aux enfants et
en méme temps 1l faut la protection des voies aériennes et 'acceés vasculaire. 11
est généralement nécessaire de déplacer les jumeaux lors de la procédure, et

cette possibilité doit étre discutée et planifiée.

La surveillance cardio-respiratoire est utilisée pour tous les cas, Il peut étre
difficile dans la pratique d'obtenir de bons enregistrements en raison de position
anatomique. L’ECG, la pression artérielle, la PVC, gaz du sang et la surveillance
des paramétres respiratoires, la diurese, la perte de sang et la température, sont

des éléments de surveillance de routine.
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Il est également essentiel de maintenir une stabilit¢ hémodynamique
pendant la chirurgie, mais en raison d'une certaine étendue de la circulation
croisée entre les jumeaux, il est difficile de déterminer avec précision la perte de
sang pour chaque bébé. Habituellement, la mesure de quantit¢ du sang
d'aspiration et la mesure des hématocrites, ont contribué a la détermination de la

perte de sang.

Les deux équipes anesthésiques doivent €tre en étroite communication

concernant I'évaluation de la perte de sang pour chaque bébé.
-Le maintien de température :

En tenant compte de la taille relative des jumeaux siamois, I'étendue de
l'acces chirurgical nécessaire, la durée prolongée du geste opératoire, il est fort
probable que le maintien de la température de ces nourrissons sera difficile.

Toutes les méthodes habituelles de réchauffement devraient étre utilisées.
-les soins post opératoires :

Les jumeaux devront étre gérés au niveau des soins intensifs apres la
séparation. Les soins postopératoires, y compris la ventilation mécanique, la
régulation de 1'équilibre hydro électrolytique, la prévention de l'infection, et le

maintien de la stabilité hémodynamique, doivent étre gérés avec soin.

Il est habituel que, en raison du manque relatif de la peau pour la
couverture aprés la séparation, la fermeture de la peau sera avec des matériaux
synthétiques et méme nécessite une fermeture par étapes pendant plusieurs
semaines. Les jumeaux resteraient ventilés aprés la séparation permettant une
période de stabilisation et d'observation a proximité, ainsi qu’une bonne

relaxation musculaire pour moins de tension abdominale.
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Une prise en charge anesthésique adéquate est un facteur central lors de la
séparation chirurgicale. Une surveillance attentive, l'entretien d'une ventilation
adéquate ainsi qu’une coopération étroite entre tous les membres de 1'équipe
multidisciplinaire sont essentiels pour garantir une meilleure prise en charge

anesthésique.

2.4. La séparation chirurgicale :

a. Le but :

La séparation chirurgicale des jumeaux siamois est 1'objectif principal de
toutes les équipes qui prennent en charge cette affection rare, mais parfois cette
chirurgie n’est pas possible parce que les anomalies sont rares et difficiles a

gérer, méme pour les chirurgiens expérimentés.

L'objectif de la séparation des jumeaux siamois est de les rendre deux

individus libres et autonomes et assurer une qualité de vie acceptable.
b. Les principes généraux :

La séparation est recommandée dans tous les cas ou il y a une possibilité de
survie des deux bébés, mais quand il s’agit d’une fusion cardiaque ou cérébrale
complexe avec une survie peu probable, seulement les soins de base a assurer

pour ces bébés.

e Lorsque I'un des jumeaux est décédé ou atteint d'une anomalie létale et ne
peut pas survivre et si non opérés les deux jumeaux vont mourir, une
séparation pour sauver le jumeau sain devrait étre tentée (115).

e La séparation programmée est recommandée quand les jumeaux sont

stables.
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e le consentement des parents est indispensable aprés des explications
détaillées.

e [’implication des parents est essentiel dans toutes les étapes.

e la séparation est un travail d’équipe multidisciplinaire.

e une ¢tude préopératoire détaillée d’anatomie est indispensable pour établir
un plan d’action préalable qui peut étre changé en fonction des données
opératoires.

e les techniques chirurgicales varient en fonction de types d’anomalies et les
organes en commun, les malformations associées et les conditions
générales, d’aprés une revue de la littérature on va rapporter des séries de
cas pris en charge pour souligner I’expérience de ces équipes.

c. Les expériences des équipes :

-Expérience de I’équipe de Al Rabeeah et al (Arabie Saoudite) (62) par
une étude rétrospective menée entre 1990 et 2006 ayant pris en charge 34 paires

de jumeaux siamois.

Parmi les 34 cas de jumeaux siamois, 20 paires n’étaient pas opérables

(Groupe 1) et 13 paires ont été séparées avec succes (Groupe 2).

Le facteur déterminant pour les cas non opérables était 1i¢ aux anomalies
cardiaques qui empéchent la réussite de la séparation, en plus d’autres anomalies

majeures signalées dans le Tableau VI.
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Tableau VI : les cas non opérés (62)

Type Anomalies Cardiaques Et Organes Résultat

en Commun
1. Thoracopagus tetrapus Cozur unique, CIV, CIA, hypoplasie pulmonaire, foie commun Déces al'dge de
10 jours
2. Thoracopagus tetrapus Cosurs communicants au niveau des ventricules avec anomalies ma- Décés 3 I'dge de
jeures et foe unique 5 jours
3 Brachothoraco-omphalopagus bipus  Cosur unique avec CIA large et TGV, foie et intestins communs Déces al'dge de
12 jours
4. Thoraco-omphalopagus tetrapus Coeur unique et malformé, foie commun omphalocele Deces apres 1
heure
5. Thoracopagus tetrapus Cozurs communicants, un seul cosur ayant TF, un autre ayant TGV~ Décés a I'dge de
16 jours
6. Brachothoraco-omphalopagus bipus Cosurs communicants avec CIV, VG hypoplasique, hypoplasie pulmo- Décés a I'dge de
naire, intestins, foie et UG communs 5 jours
7. Thoracopagus tetrapus Cozur, foie et intestins malformés Mort-né
8. Brachothoraco-omphalopagus bipus  Cosurs communicants au niveau des ventricules, un cosur 3 3 cham- Décés a I'dge de
bres et l'autre 3 4 chambres avec hypoplasie du VG, CIV, CIA, foie et 18 jours
intestins communs
Q. Thoracopagus tetrapus Cosurs communicants au niveau des ventricules, un avec CIV et l'au- Déces a l'dge de
tre avec TGV . Insuffisance respiratoire 5 jours
10.  Thoraco-omphaloischiopagus tripus  Coeurs communicants, foie, gros intestin, bassin et systéme UG com- Décés 3 I'dge de
mun 8 jours
11.  Thoraco-omphalopagus tetrapus Foie et cosur malformés Déces al'dge de
22 jours
12.  Brachothoraco-omphalopagus bipus Coeur unique, CIV, hypoplasie VG, foie, intestins, UG Déces al'dge de
5 jours
13.  Thoracopagus tetrapus Cozurs communicants au niveau des ventricules, un cosur ayant CIV, Décés 3 I'dge de
TF et I'autre ayant TGV, foie commun 25 jours
14.  Thoraco-omphalopagus tetrapus Un cosur 3 3 chambres, 'autre ayant VG hypoplasique CIV, CIA, n-  Déces 3 I'dge de
suffisance respiratoire sévére, foie commun 3jours
15.  Bracho-omphalopagus bipus Coeur unique, hypoplasie VG, CIV foie, intestins, UG Déces al'dge de
15 jours
16.  Cephalothoraco-omphalopagus Plusieurs anomalies majeures Mort-né
tetrapus
17.  Thoraco-omphaloischiopagus tripus Un cosur CIV, CIA et l'autre hypoplasie VD, hypoplasie pulmonaire Déces a 1 heure
sévere, foie, ntestins UTG et bassin
18.  Thoracopagus tetrapus Cozurs communicants CIA, un cosur 3 3 chambres avec hypoplasie du Décés a I'ige de
ventricule, I"autre TF 17 jours
18.  Thoraco-omphaloischiopagus tripus  Foie, petit et gros intestins, UG, bassin et anus communs Attendant
20. Thoraco-omphaloischiopagus tripus  Foie, intestins, UG, un pénis (phallus) malformé, un anus, un bassin  Attendant
with extrophy of cloaca communs

CIV communication inter ventriculaire ; CIA communication inter auriculaire ; TGV

Transposition des grands vaisseaux ; TF Tétralogie de Fallot ; VG Ventricule gauche ;

UG urogénital ; VD ventricule droit
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Dans le groupe 2, 12 paires de jumeaux siamois ont été séparées avec

succes comme le montre le Tableau VII.

Deux des douze paires étaient des jumeaux parasites, la premicre paire
étant heteropagus abdominal et la seconde une duplication caudale. Les dix
autres paires ¢étaient des jumeaux siamois complets avec une diversité d’organes
communs. Cinq de ces paires de jumeaux (Tableau VII) souffraient d’anomalies
cardiaques congénitales. Chez la paire n° 4, 'un des jumeaux souffrait
d’anomalies cardiaques congénitales séveéres nécessitant une chirurgie cardiaque
palliative. Il a été opéré, cependant il mourut 6 mois plus tard. Chez les paires
n° 3, n° 5 et n° 6, 'un des jumeaux souffrait d’une communication inter
ventriculaire (CIV) qui fut traitée d’une manicre conventionnelle afin d’anticiper
une fermeture spontanée. Chez la paire n° 12, séparée le 25 juin 2005, un
jumeau souffrait d’une importante CIV, d’une hypoplasie du ventricule droit et
d’une communication inter-auriculaire modérée. Il attend toujours de subir une
chirurgie cardiaque de correction. Dl aux complications et/ou retards éventuels,
cette équipe a décidé d’éviter ’emploi d’expanseurs tissulaires ou de prothéses

synthétiques lorsque cela était possible.

Dans tous les cas, la fermeture chirurgicale a été exécutée en premier lieu
par lambeaux musculaires et cutanés. Chez les jumeaux tripus le troisieéme
membre inférieur anormal fut utilisé pour couvrir la perte de substance chez les
deux jumeaux. Chez les jumeaux thoracopages, I’anomalie a été traitée en
rectifiant le pectus carinatum et en utilisant un lambeau musculaire et cutané.
Chez les deux paires, ils étaient obligés d’utiliser un lambeau musculaire couvert

d’une greffe de peau épaisse pour combler la perte de substance.
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Selon 1’équipe, il faut revoir le cas attentivement, étudier la surface
commune et étre sélectif dans le choix des cas nécessitant des expanseurs
tissulaires ou des protheses synthétiques. Les résultats des reconstructions

chirurgicales ont été satisfaisants pour 1I’équipe médicale et les parents.

Chez le pair n° 12 (Tableau VII) la présence d’une cardiopathie
congénitale chez I’un des jumeaux a soulevé un débat parmi les membres de
I’équipe ; ajourner la séparation jusqu’a ce qu’une chirurgie cardiaque de
réparation soit entreprise, ou accélérer la séparation afin d’éviter a ’autre

jumeau les risques anesthésiques inutiles ainsi que la période de convalescence.

Il a été convenu que 1’équipe procede a une séparation semi-urgente, selon
le deuxieme choix. La chirurgie s’est bien déroulée. Cette paire présentait une

anatomie hépatobiliaire complexe :
Les jumeaux avaient en commun :
-la partie distale du cholédoque,
-le canal de Wirsung (canal pancréatique), I’ampoule de Vater,
-le duodénum et environ 40 cm de jéjunum.

Le cas de n° 5 (Tableau VII) ¢était unique puisqu’il s’agissait d’une
grossesse de triplés avec un foetus femelle normal et deux jumelles siamoises
omphalopages, qui ont été séparées avec succés a I’age de 4 mois. Les deux
jumelles sont en bonne santé, ’une souffrant de CIV mineure fut traitée de

maniére conventionnelle. Les trois sceurs évoluent bien.

Le suivi de ces cas est de 4 mois a 16 ans, soit une moyenne de quatre ans

et demi, avec de bons résultats.
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Figure VII : Cas opérés (62)

Type | Organes Communs | Résultat
1 Omphalopagus Foie, peau, muscles Survie des deux
2 Xipho-omphalo- Foie, petit et gros intestins, vessie, un | Survie des deux
ischiopagus tripus anus, un rectum et un bassin
3 Xipho-omphalo- Foie, petit et gros intestins, une vessie, | Survie des deux
ischiopagus tripus atrésie du canal anal, un bassin, ACC
4 ischiopagus tripus Foie, petit et gros intestins, vessie, un | Survie des deux(
anus, un rectum et un bassin, 2vessies | un jumeau avec
communicantes, anomalies cardiaques | probléme majeur
congénitales chez un jumeau du coeur mourut
6 mois plus tard)
5 Omphalopagus Foie, péricarde, petit intestin, anomalies | Survie des deux
cardiaques congénitales
6 Thoraco- Foie, petit et gros intestins, un anus et | Survie des deux
omphaloischio- un bassin, organes génitaux communs,
pagus tripus vessies fusionnées
7 Omphalopagus Foie, diaphragme, ACC Survie des deux
8 Heteropagus Survie
abdominal
9 Duplication caudale Survie
10 omphaloischio- Urogénital, gros intestin, bassin Survie des deux
pagus tetrapus
11 Pyopagus tetrapus Un rectum, une colonne vertébrale, un | Survie des deux
sacrum, et des nerfs communs
12 Omphalopagus Péricarde commun, foie fusionné, VB | Survie des deux
tetrapus et canal pancréatique, pancréas,
duodénum, jéjunum, omphalocéle |,
ACC
13 Ischiopagus tetrapus | Un anus et un rectum, un systéme | Survie des deux

urogénital, une vessie, une colonne
vertébrale

ACC anomalies cardiaques congénitales

VB Voie biliaire
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L’emploi d’expanseurs tissulaires et de prothéses synthétiques doit étre
considéré attentivement. Il faut étre treés sélectif quant a leur utilisation afin
d’éviter le risque d’infection éventuelle ainsi que le retard de cicatrisation et les
colits inutiles (55,116). Ils ont essayé¢ d’utiliser des expanseurs de tissu dans I’un
de leurs premiers cas, mais ils ont dii les enlever a cause d’une infection, et, a
notre grande surprise, le cas a pu €tre fermé sans avoir recours aux protheses

synthétiques.

Ainsi, pour les autres cas de leurs séries, ils ont opté de ne pas utiliser des
expanseurs de tissu ni des protheéses synthétiques. Dans le cas de deux paires de
jumeaux, les plasticiens ont utilis€ un lambeau musculaire couvert d’une greffe
de peau épaisse pour combler la perte de substance chez ’un des deux jumeaux
dans chacune des deux paires, ce qui a permis une cicatrisation rapide et sans

complication.

L’une des étapes critiques dans la séparation des jumeaux siamois est la
séparation hépatobiliaire, surtout dans le cas rare de jumeaux siamois qui
partagent: les canaux biliaires et pancréatiques, 1’ampoule de Vater, le
duodénum et I’intestin gréle (117,118). Ils ont récemment rencontré un cas avec
une anatomie hépatobiliaire complexe (paire n° 12): Les jumeaux partageaient la
partie distale du cholédoque, le canal de Wirsung (canal pancréatique),
I’ampoule de Vater, le duodénum et environ 40 cm de jéjunum (Tableau 3). Le
duodénum a été divisé, en laissant ’ampoule a 'un des jumeaux, alors que
’autre a subi une réimplantation de la partie distale du cholédoque en roux en y
du jéjunum (apres la séparation du jéjunum commun). Le foie partagé a aussi été

divisé. La cicatrisation chez les deux jumeaux s’est produite sans complication.
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Enfin, il faut toujours tenir compte de I’importance des anomalies

cardiaques associées, a cause de leur fréquence €levée et de leur influence sur le

résultat chirurgical.

-Expérience de I’équipe de Saguil et al (Philippines) (28) par une étude

menée entre 1974 et 2006 ayant pris en charge 22 paires de jumeaux siamois.

Parmi les 22 cas de jumeaux siamois (Le tableau VIII), 5 paires

thoracopages

n’étaient pas opérables vu les anomalies cardiaques, un cas

d’ischiopage non opéré par refus des parents et 16 paires ont été séparées.

Tableau VIII : siamois admis entre 1974 - 2006 (28)
année |sexe | Type Organes communs résultat
1974 |M pygopagus Séparation en urgence, les deux
Sacrum, organes génitaux | décédés
externes, rectum,
anomalies cardiaques
congénitales chez un
jumeau.
1984 | F craniopagus Os pariétal Séparation élective a un an, les
deux sont vivants
1984 |F thoracopagus | Cage thoracique, sternum, | Séparation élective a un an, un est
foie et péricarde décéde d’une sévere
hydrocéphalie
1994 |M thoracopagus | Péricarde, foie, partie | Séparation élective a un an, les
inférieure du sternum deux sont vivants
1995 | F thoracopagus | Péricarde commun, septum | inséparables, décés a 8 mois
inter atrial, foie
1996 | F Omphalopagus | Partie inférieure du | Séparation élective a 6 mois, les
sternum et le xiphoide deux sont vivants
1997 | F thoracopagus | Péricarde, sternum et foie | Séparation €lective a 11 mois, les
deux sont vivants
1998 | F Ischiopagus Partie inférieure de tractus | Ligature de canal artériel
tetrapus gastro-intestinal,  vessie, | persistant chez un jumeau a 3
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urétre, moelle ¢épiniere | mois, séparation ¢€lective a 2 ans,
pelvienne les deux sont vivants
1998 thoracopagus | Cceeur, foie et sternum inséparables, décés par sepsis a 8
jours
2000 thoracopagus | Foie, péricarde, sternum et | Séparation en urgence a deux
anomalies cardiaques | jours, un  décéde d’une
séveres chez un jumeau défaillance cardiaque, 1’autre a
développé  une  entérocolite
nécrosante et décédé par la suite.
2000 | F thoracopagus | Foie, péricarde et sternum | Séparation ¢élective a 1 an, les
deux sont décédés d’un sepsis et
insuffisance respiratoire
2001 |F thoracopagus | Cceur, sternum et foie inséparables, décédés a 1 mois
2002 | M thoracopagus | Xiphoide, foie Séparation élective a 11 mois, les
deux sont vivants
2002 | M thoracopagus | Xiphoide, foie Séparation élective a 10 mois, les
deux sont vivants
2002 |M Ischiopagus Pelvis, tractus urogénital, | Les parents refusent la séparation,
tripus colon et anus une colostomie est faite
2003 | M craniopagus Crane et dure mere Séparation €lective aux états unis,
les deux sont vivants
2004 | M omphalopagus | Omphaloc¢le, iléon distal | Séparation urgente a J 2, un
et colon, jumeau B avec | jumeau est décédé d’une agénésie
une extrophie vésicale bilatérale des reins
2004 | M omphalopagus | Foie et peau Séparation urgente a J2, un avait
une oreillette et un ventricule,
I’autre jumeau est décédé par
acidose sévere
2004 | F thoracopagus | Cceur et sternum inséparables, déces a 1 mois
2005 |F Ischiopagus Tractus  gastro-intestinal | Séparation urgente a 8 j, un est
tripus inférieur, organes génitaux | décédé en per opératoire, 1’autre
externes, pelvis, un jumeau | jumeau d’un sepsis apres deux
avec une  hypoplasie | mois
pulmonaire
2005 |F thoracopagus | Ceeur, deux oreillettes et | inséparables, décédés a 9 jours
un ventricule
2006 | F Omphalopagus | Foie, un jumeau avec | Séparation urgente a 2 jours, les

extrophie du cloaque

deux sont décédés
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Des difficultés techniques ont été souvent rencontrées au cours de la

réalisation de I’imagerie en raison de problémes de position.

Méme avec des défauts septaux existants et persistance du canal artériel,
les chirurgiens cardiaques de 1'équipe ont choisi d'effectuer des chirurgies

correctives apres la séparation chirurgicale.

La suspicion des anomalies vasculaires et un muscle myocardique en

commun nécessite un recours a angiographie (119).
Ils réussi a séparer des jumeaux avec péricarde en commun.

Le défi avec des jumeaux thoracopages réside dans la séparation des

structures cardiaques et hépatobiliaires.

La couverture de la peau a été réalisée avec l'insertion des expanseurs
tissulaires.

Bien que I'échographie ainsi que la scintigraphie ont été employées,
I’anatomie gastro-intestinale et biliaire en commun est étudié avec précision

pendant le geste chirurgicale.

Chez les jumeaux ischiopages, les anomalies cardiaques mortelles sont
moins fréquentes, mais la qualit¢ de vie devient un probléme majeur avec la

séparation

-Expérience de Lewis Spitz dans la prise en charge de 20 cas de

jumeaux conjoints durant 34ans de 1968 a 2002 (57) :
La prise en charge de ces jumeaux est divisée en trois catégories :
-les cas non opérés : au total de 6, dont les caractéristiques sont décrites

dans le tableau IX. Aucune tentative de séparation n’a été faite soit en rapport
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avec des anomalies cardiaques complexes soit le cas était inacceptable pour la

famille. Tous ont recu des soins de base et sont tous morts en quelques jours

apres la naissance.

Tableau IX : Détails cliniques des siamois dont la séparation n’a pas été tentée (57)

cas |année | Type Sexe | Organes Anomalies résultat
communs associées
3 1986 | Thoracopagus | F Fusion Atrésie Les deux décédés a
cardiaque pulmonaire, 3]
complexe, atrésie
péricarde, foie, | cesophagienne
voie biliaire | et fistule
commune, trachéo
intestin gréle cesophagienne
5 1989 | Thoracopagus | F Fusion Exomphalus, | Les deux décédés a
cardiaque, defect du | 4 semaines
intestin  gréle, | septum
foie ventriculaire,
coarctation
9 1994 | Thoracopagus | F Fusion Pas d’autopsie | Les deux décédés a
cardiaque 3]
12 | 1996 | Parapagus F Thoraco- Pas d’autopsie | Les deux décédés a
abdomina- 5]
ischiopagus
17 | 1999 | Thoracopagus |F Fusion Pas d’autopsie | Les deux décédés a
cardiaque jl
complexe
20 2002 | Thoracopagus |F Fusion omphalocele Les deux décédés a
cardiaque, 719
duodénum

-séparation urgente : faite en urgence pour 7 cas (voir tableau X) dans les

cas suivants : soit I’un des jumeaux est décédé 1’autre est vivant (2 cas) soit un

jumeau entraint de mourir en menagant la survie de 1’autre (3 cas) ou présence
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d’une anomalie congénitale nécessitant une intervention chirurgicale en urgence

(1 cas) ou présence d’un dommage intéressant le lien de liaison (1cas).

Tableau X : Détails cliniques des jumeaux siamois ayant subi une séparation en urgence

(37)
cas | année | Type Sexe | Age de | Organes Anomalies résultat
séparation | communs associées
2 Péricarde,
diaphragme,
foie, voie Atrésie 1 vivant et va
1985 | Thoracopagus | F 3 jours biliaire . bien, 1 décédé a 6
pulmonaire .
commune, semaines
intestin gréle
proximal
7 Foie, intestin | Rupture de
. distal, I’omphalocele a | Les deux sont
1993 | Omphalopagus | F Ijour anomalies la naissance, foie | décédés
anorectales divisé.
11 . 1 décede
Communicatio immédiatement, 1
1995 | Thoracopagus | M 8 jours n atriale, veine hépatique A A ’
. : décede a 6
péricarde, foie | absent :
semaines
14 ) Fus19n Hernie 1 déces immeédiat,
1997 | Thoracopagus | F 1 jour cardiaque, . . T
. . diaphragmatique | 1 décede a 1 jour
péricarde, foie
15 omphalocele,
. : volvolus de
Fote, mtestin I’intestin gréle Les deux vivants
1998 | Omphalopagus | F 2 jours gréle proximal atrésie de ot vont bien
I’intestin
proximal et distal
16 Intestin eréle Hypoplasie 1 est décédé avant
1999 | Omphalopagus | M 3h LN grete, pulmonaire et rein | I’intervention, 1
vessie \ . i
en fer a cheval vivant et va bien
18 1 est décédé au
Poumon, [
diaphragme Canal artério- cours de
2000 | Parapagus F 1 jour . ventriculaire, I’intervention, 1
aorte, foie, . 1 \
. . HTAP est décédé¢ apres
Intestin - .
I’intervention
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-Séparation programmée : au total de 7 cas dont les caractéristiques sont

expliqués dans le tableau XI.

Tableau XI : Détails cliniques de la séparation programmée (57)

cas | année | Type Sexe | Age a | Organes Anomalies | résultat
I’opération | communs associées
1 1968 | Craniopagus F 2 mois Sinus sagital - 1 vivant et va
bien, 1 décédé
a 6 mois
4 1987 | Ischiopagus M 8 mois Foie, iléon distal | Imperforat | Les deux
et le colon, | ion anale | vivants et vont
uretéres croiseés, bien
organes
génitaux
6 1992 | Parapagus F 3 ans Péricarde, Rein Les deux
diaphragme, unique vivants et vont
foie, 1léon distal bien, 1 décédé
et colon, vessie a 3 jours
et vagin
8 1993 | Parapagus M 10 mois péricarde, foie, | Anomalies | 1 va bien, 1
intestin gréle | anorectale | décédé a 6
distal et colon, | s mois
uretéres croiseés,
organes
génitaux
10 | 1994 | Thoracopagus |F 3 mois Péricarde, Omphaloc | Les deux
diaphragme, cle, atrésie | vivants et vont
foie, voie | des voies | bien
biliaire, intestin | biliaires
gréle extra
hépatiques
13 | 1997 | Omphalopagus | F 3 mois foie - Les deux
vivants et vont
bien
19 | 2001 | Pyropagus F 2 mois Moelle épiniere, | Anomalies | Les deux
colonne anorectale | vivants et vont
vertébrale S bien
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Le geste opératoire sera détaillé pour deux cas :

Cas 15: il s’agit d’un xipho-omphalopage diagnostiqué en prénatal a 17
SA. Accouchement par césarienne, une séparation faite en urgence vu ’aspect
ischémié des intestins contenus dans le sac d’omphalocele (Figure 29). Une
échocardiographie était normale. Ils ont été réanimés et opérés en urgence, un
volvulus nécrotique a été trouvé. La nécrose intestinale est réséquée. Présence
d’une atrésie duodénale chez 1'un des jumeaux qui a été réparé avec restauration

de la continuité intestinale.

Les deux avaient un intestin gréle raccourci (28 cm, 30 cm).le foie est

divisé et ’abdomen est fermé avec un grand défect réparé une semaine apres.

En post opératoire, une perforation intestinale chez un jumeau réparée mais
une nutrition entérale compléte avec bonne tolérance intestinale est atteint

rapidement.
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Figure 29 : Xipho-omphalopage avec omphalocéle commune (57).

ro.r X

Cas 16 : il s’agit d’un cas d’omphalopage référé a 17 SA pour évaluation
prénatale.une échographie a montré une omphalocele entre les jumeaux,
échocardiographie normale. Accouchement par césarienne a 37 SA,
immédiatement, un jumeau a nécessité¢ une ventilation mécanique pour détresse
respiratoire, un transfert est réalisé en urgence, mais le jumeau ayant la détresse
respiratoire a fait un pneumothorax bilatéral drainé mais décédé au cours du
transfert. Le pont de liaison des deux jumeaux est compressé manuellement pour
¢viter exsanguination du jumeau vivant.ils sont admis immédiatement au bloc
opératoire pour séparation. La vessie en commun est réparée et les intestins en
commun sont divisés a 1’iléon distal et colostomie faite vu agénésie anorectale.
Bonne évolution sans incident, une anorectoplasie est envisagée par la suite.
Pour autre jumeau décédé, I’autopsie a montré une hypoplasie pulmonaire

sévere.
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-Expérience de I’équipe de Shi Cheng-Ren (58) (la chine) par une étude
menée entre 1980 et 2005 ayant pris en charge 7 cas de jumeaux siamois.il s’agit
de 6 cas de thoracopages-omphalopages dont 4 cas sont xipho-omphalopages et

un cas d’ischiopage dont les caractéristiques sont décrites dans le tableau XII.

Tableau XII : Etude des 7 cas de jumeaux siamois (58)

No.  Typeof Dateof Gender Birth  Main organs shared  Related Date of Prognoses
conjoining admission weight malformations ~ separation
Case 1 X* August 1980 Female 4800  Liver, xiphoid process ASD September 1980 A died 4 years
B survived
Case2 T November 2000 Male 5800 Liver pericardium,  Severely CHD November 2000 A died B died
xiphoid process
Case 3 I" December 2001 Female 4,600  Colon, cloaca Severely CHD, January 2001 A died B loss
Pierre-Robin of Follow-up
syndrome
Case d T° April 2001 Female 5200 Liver pericardium, ~ VSD,PAD  May 2001 AB survived
sternum
Case 5 X September 2003 Female 5000  Liver, xiphoid VSD October 2003~ A, B survived
process
Case 6 T June 2004 Female 5300 Liver, pericardum, ~ ASD, VSD,  July 2004 A survived B died
sternum PAD
Case 7 X May 2005 Female 4900 Liver, xiphoid V§D June 2005 AB survived
process

VSD : ventricular septal defect; ASD :arterial septal defect ;PAD :patent

arterial duct ;CHD :congenital heart disease.
a Xipho-omphalopagus
b Ischiopagus

¢ Thoracopagus-Omphalopagus
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La séparation des foies en commun est faite au moyen d’un électrotome,
coagulation au plasma d’argon et aspiration .les branches des canaux biliaires et
les vaisseaux sanguins ont €té ligaturés en faisant attention de ne pas traumatiser
les voies biliaires et le syst¢tme porte.il n y’avait pas besoin de réparer le
sternum et le péricarde séparés dans la plupart des thoraco-omphalopages.une
réparation d’un grand defect de la cage thoracique antérieure pour le cas 6A par
une prothése (Figure 30) pour maintenir une stabilité de la cage thoracique et par
conséquent une fonction respiratoire normale. Ainsi qu’un matériel

biosynthétique est utilis€¢ pour réparer un grand defect abdominal.

W

\ o

Figure 30 : A Thoracopagus-omphalopagus(Case 6), B Image scannographique
tridimensionnelle avec reconstruction (Cas 6A), C en per opératoire (Cas 6A) un grand
defect de la cage thoracique aprés séparation des siamois, D Réparation par une

prothése(Cas 6A) (58)
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-Expérience de I’équipe de Tannuri et al (8) (Brésil ) par une étude
rétrospective menée entre 1992 et 2012 avec analyse de 21cas de jumeaux
siamois.il s’agit de 8 ischiopages, 7 thoracopages, 3omphalopages, 2 thoraco-

omphalo-ischiopages et 1 cas de craniopage.

Aprés une évaluation radiologique détaillée les jumeaux sont séparés en

deux groupes :

» 9 cas non candidat a la séparation, on se basant sur imagerie, en rapport
avec la complexité des organes en commun principalement le foie et le
ceeur et les conditions générales. Cette décision est prise apres discussion
avec les parents et le comité d’éthique.
¢ Ischiopages :

1 cas de ischiopage non opéré vu une asphyxie périnatale sévere évoluant
vers le déces a J1 de vie. Ce cas avait une hernie diaphragmatique avec un
estomac et rate occupant le thorax d’un jumeau et présence également d’un
estomac et lobe hépatique dans le thorax de 1’autre jumeau. Ceci a causé un
pneumothorax pour les deux.

Foie et bassin en commun avec présence de 3 membres inférieurs et
anomalies cardiovasculaires séveres.

¢ Thoracopages : 6 cas non opérables vu les anomalies cardiaques
complexes, foie en commun chez tous les cas et duodénum en commun pour 3
cas.

¢ Thoraco-omphalo-ischiopages : 2 cas non opérés. 1 cas avait des
anomalies cardiaques séveres. L’autre cas avait 4 membres supérieurs, 2

membres inférieurs, une vessie, un pelvis
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Et intestin gréle en commun depuis la portion terminale jusqu’ a 1’anus et
un seul appareil génital. La présence pour chacun un estomac, un duodénom,
jéjunum et une grande partie de I’iléon. Présence de deux reins et un utérus
bicorne, ave fusion des deux foies. Les parents ont refusé la séparation et cette

décision est soutenue par le comité d’éthique.

»  Les cas opérés : par la méme équipe chirurgicale, apres la séparation 1’autre
jumeau est transféré a une autre salle opératoire avec son équipe
d’anesthésiste et de chirurgiens pour une reconstruction.
¢ Ischiopages : 7 cas opérés.ils ont commencé par une grande incision

longitudinale a travers la paroi abdominale antérieure. Les foies fusionnés ont

¢été séparés le long de la ligne médiane antérieure, apres avoir vérifié que chaque
foie avait son propre hile et ses veines hépatiques. Chaque enfant a un estomac,
un duodénum, une vésicule biliaire, un pancréas et une rate. Tous les cas
avaient des intestins en commun. Chez les jumeaux avec un seul anus, une
colostomie ou une iléostomie est faite pour un nourrisson selon le cas, et une
anastomose intestinale est faite pour autre ayant 1’anus. Dans les cas ayant deux
anus, les intestins ont été séparés en fonction de 1’origine de I’irrigation. Pour les
voies urinaires, les uretéres étaient croisés avec l'uretére d'un jumeau implanté
dans la vessie de l'autre jumeau dans la majorité des cas. Ces uretéres ont été
réimplantés dans la vessie du jumeau correspondant. La séparation a été
complétée par la division adéquate et anatomique des organes génitaux internes
et externes et les os du bassin a l'aide d'instruments orthopédiques appropriés.la
derni¢re phase était la fermeture de la paroi abdominale.

Pour tous les cas des ischiopage tripus, ils ont utilisé les tissus mous de

3°"™ membre anormal pour couverture. Une dissection minutieuse faite de ce
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membre, et un grand volet contenant la peau et les muscles squelettiques est
obtenu pour la fermeture compléte de la cavité abdominale de 1'un des jumeaux.
La paroi abdominale de l'autre enfant a été fermée avec une prothése. Dans les
deux premieres paires de jumeaux siamois, I’expansion tissulaire est utilisée;
cependant, aucun avantage n'a ét€¢ noté car le recours a une prothése est
nécessaire pour fermer I'abdomen et couvrir les visceres. Dans un cas, la peau
abdominale est devenue nécrotique une semaine aprés la procédure de
séparation, trés probablement due a une ischémie provoquée par le
positionnement préalable de l'extenseur tissulaire. La peau nécrotique a été

excisée, et I'enfant a completement récupéré (Figure 31).
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Figure 31 — A)Ischiopagus tripus. B) les jumeaux aprés séparation, on note une

cicatrisation (8).
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¢ Thoracopages : un seul cas opéré. Ce cas avait un seul sac péricardique,
et une petite partie de la paroi ventriculaire antérieure en commun et des
anomalies cardiaques associées une communication inter ventriculaire
chez un jumeau et un ventricule droit hypoplasie chez 1’autre. Ces
jumeaux partageaient un foie avec deux hiles, deux vésicules biliaires,
deux estomacs et deux duodénum.les intestins sont séparés. En
préopératoire, un nourrisson a fait une hémorragie pulmonaire et décéde,
conduisant a une urgente séparation.
Une séparation est faite mais décédé par la suite par une septicémie a 1’age
de 11 mois.
¢ Omphalopages : Tous les cas avaient un foie en commun, mais aucun n'a
eu un tractus biliaire complexe ou partagé. Présence de deux circulations
hépatiques indépendantes, et deux veines cave inférieures. Pas de
malformations cardiaques congénitales, et la séparation était possible dans
tous les cas.
Chez tous les patients, la paroi abdominale a été fermée avec une prothese.
Un cas est sépar¢ a 11 mois de vie ayant une omphalocele spontanément

épithélialisée; une couverture compléte de la peau a €té obtenue sans difficulté.
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F. Le pronostic et évolution a long terme :

Les grossesses gémellaires ont une  morbidité et mortalité périnatale
¢levée par rapport aux grossesses uniques (120). Elles sont associées a un faible
poids de naissance, l'immaturit¢ pulmonaire, 1’accouchement prématuré,
l'asphyxie et la souffrance neurologique (121) . Le pronostic d’une grossesse
multiple, que ce soit parfaite ou imparfaite, est plus mauvais si I’age maternelle
est avance, car elle peut étre associée au diabete sucré, I'hypertension artérielle,

les anomalies de travail et de la césarienne (122,123)

Dans une étude menée au Brésil, de 1981 a 2007 (124), les cas de jumeaux
siamois et leurs résultats ont été étudiés. La recherche a révélé 14 cas de femmes
enceintes de jumeaux imparfaits, et dans tous les cas, une césarienne a ¢été
réalisée. Sept paires €taient de sexe féminin et six de sexe masculin, et, dans une
paire de jumeaux, le sexe n'a pas ¢été¢ identifié parce qu'ils étaient des
ischiopages. Concernant le site de fusion, sept paires étaient des thoraco-
omephalopages et sept étaient omphalo-rachipages .aprés la naissance ,10 paires
de ces jumeaux sont décédés le premier jour de vie et 3 paires ont survécu moins
d’une année, et seulement une paire a bénéficié d’une séparation chirurgicale.
Une paire de xipho-omphalopage est rest¢ en bonne santé 8 ans aprés

I’intervention (125).

La mortalit¢ des jumeaux siamois reste ¢levé malgré le succes de la
chirurgie ceci dépend de la complexité de fusion, I’étendue de la zone de
jonction et par conséquent I’étendue des organes partagés, la sévérité des
anomalies et les conditions générales en per et postopératoire. Les taux de
mortalité sont plus élevés pour les séparations effectuées dans les premiers mois

de vie (126,127).
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Les Cas de jumeaux qui ne partagent pas des organes vitaux, comme le
cceur ou le cerveau, a titre d’exemple les omphalopages et les pygopages, ont

des taux de survie plus élevés.

Pour les ischiopages et les parapages, la survie dépend de I'é¢tendue de
I'union, la reconstruction osseuse et de la partie inférieure du tractus urogénital
est nécessaire dans ces cas, avec une morbidité importante & long terme et le

recours le plus souvent a des chirurgies reconstructives supplémentaires.

Pour les craniopages, la réussite de la séparation dépend de degré de

partage des sinus veineux (128) .

Il ne faut pas sous-estimer I’importance de 1’approche d’une équipe
multidisciplinaire, 1’¢laboration d’un plan précis, le travail exhaustif,
I’entrailnement et I’engagement des parents dans toutes les étapes de la

planification. L’équipe multidisciplinaire comprend des chirurgiens

Spécialistes selon les exigences de chaque cas, en plus de psychiatres et de
psychologues. Les services sociaux, la physiothérapie, la rééducation, les soins

infirmiers doivent étre associés.
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G. Les jumeaux cons joints et L’éthique :

Le sujet de jumeaux siamois génere toujours de nombreuses questions

éthiques.

L'objectif de la séparation des jumeaux siamois est de les rendre des
individus libres, avec la possibilité d'une existence indépendante, et faire des

choix individuels (129).

La présence de deux cerveaux est la base pour considérer ces jumeaux

conjoints deux individus car un cerveau indépendant est la base de I’existence.

Cependant, chaque jumeau doit étre traité selon les bases de 1’éthique. Le
bien étre de chaque jumeau doit étre recherché indépendamment, sans causer des

dommages pour chacun (130).

Tout risque de morbidité ou de mortalit¢ de 'un des jumeaux doit étre

communiqué aux parents et a eux de décider d’effectuer une séparation ou non.

Le vrai point éthique qui se pose lorsque les jumeaux partagent des organes
vitaux, comme le cceur et le foie, empéchant donc une séparation postnatale ou

une survie en extra-utérine.

Il n’y a aucune loi qui autorise I’interruption de grossesse dans certains
pays comme dans le Brésil (124), sauf aprés une autorisation judiciaire, il est
possible d’effectuer une interruption (131).mais dans d’autres pays ou

I’avortement est 1€gal les couples ont la liberté de choisir cette option.

Pour chaque cas la décision doit étre cohérente et prise en commun et les
parents doivent €tre encouragés a demander des conseils religieux s’ils le

souhaitent (132).
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Et donc les jumeaux siamois continuent a susciter une polémique
importante au niveau €thique et légal parmi les médecins, les avocats, les juges
et les personnes non-initiées (133,134) . 11 existe plusieurs questions qui doivent
étre universellement résolues comme: le consentement des autorités, un risque
opératoire acceptable, la qualité de vie postopératoire et le fait de savoir s’il
s’agit d’un ou de deux étres humains. L’équipe d’Al Rabeeah et al du Royaume
Arabie Saoudite consideére, comme la plupart des autorités, que les jumeaux
siamois a une seule téte et les jumeaux siamois parasites constituent une seule
personne (135,6) . De plus, les jumeaux siamois munis d’un seul cceur peuvent
aussi appartenir a cette catégorie. Ils considérent que le risque de mortalité
opératoire ne doit pas dépasser les 50-60%, et que le consentement parental est

indispensable.

Le plus important est de préserver la confidentialit¢ de 1’événement, afin
d’éviter tout stress psychologique supplémentaire aux parents, en gardant les
média, les wvisiteurs indésirables a distance. Malheureusement, cette
malformation attire I’attention du public en général, et ceci peut parfois évoluer
vers la publicité. Il est éthiquement inapproprié¢ de donner des détails a la presse

sans consentement parental.
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Conclusion
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Une équipe multidisciplinaire expérimentée est nécessaire pour une

meilleure prise en charge des jumeaux conjoints.

Une étude détaillée de I’anatomie par des explorations radiologique est

nécessaire pour une bonne planification.

Il ne faut pas sous-estimer 1’importance de 1’¢laboration d’un plan précis, le
travail exhaustif, I’entrainement et 1’engagement des parents dans toutes les

étapes de la planification.

L’age de séparation ainsi que les techniques chirurgicales varient en
fonction de types d’anomalies et les organes en commun, les malformations

associées et les conditions générales.

Une expérience chirurgicale préalable est indispensable pour un bon
résultat vu I’anatomie complexe de ce type de malformation, existence des

variantes anatomiques qui peuvent modifier radicalement le plan opérationnel.

La séparation de siamois nécessite une équipe de chirurgiens les urologues,
les orthopédistes, les neurochirurgiens, les plasticiens et les chirurgiens

cardiovasculaires, en fonction de la zone d’union.

En post opératoire, ces patients ont besoin d'un suivi méticuleux dans une
unit¢ de soins intensifs et la prévention de l'infection des zones cutanées

couvertes ainsi qu’un suivi a long terme.

Une grande question qui se pose apres la séparation c’est la survie de ces

jumeaux mais contre quelle qualité de vie ?

Les jumeaux siamois continuent a susciter également une polémique
importante au niveau ¢éthique et 1égal et il existe encore plusieurs questions qui

doivent étre universellement résolues.
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Finalement, notre sujet est l'une des rares anomalies congénitales, mais
parmi les plus grands défis de la chirurgie pédiatrique moderne et un sujet

d’intérét.
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Annexe 1 : La fiche d’exploitation

-Identité :
e Sexe: G [] F[]
o Origine: ...ccovvvviiinniiniiinnennns

-La fratrie :

e Lenombre:....ccccoevneiinniiinnnnnes
e Pathologie: oui [ | non [ |
Laquelle :........cccceeeeenee
-La consanguinité des parents :  Oui[_] Non [ ]
-Cas similaires dans la famille : Oui[_] Non [ ]
-Mére
£ Ageiiiiiiiiiniieinnns

+ La grossesse :

e Le suivi de grossesse : Oui [ | Non []
e Pathologie au cours de la grossesse: Oui [ | Non [ ]

Aigu [ ] chronique [ ]

Laquelle :..........cccceeeee
e Prise médicamenteuse : Oui [ | Non []
Lequel toceueiiiiiniiiiiniiiiiniiiiinnicnnnnns
e Prise de toxique : Oui[ | Non [ ]
Lequel toceeeiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiinniiiiinnicinnnnens
e Nombre de visite t....ccoeviieiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiinn,

e Echographie anténatale: Oui [ | Non [ ]
e Diagnostic posé : Oui [ ] Non []
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e Autres examens radiologiques :

% IRM feetale : Oui[ | Non [ ]

4+ L’accouchement :
e Programmée : Oui[ | Non []
e Modalité: VB[] Césarienne [ |

o Lieu:iiciiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiiennee.

e LeTerme:...ccovvvvinnviinniiinninnnnnn.

e Adaptation a la vie extra-utérine :  Apgar :.........oeuvennes
e Réanimation immédiate : Oui [ | Non [ |

4+ Examen Clinique :
e Le Type de jumeaux : céphalopage, thoracopage, omphalopage,
ischiopage, parapage, craniopage, pygopage, rachipage............

e Autres malformations apparentes :

Oui [ ] Non [ ]

+ Examens complémentaires :

e La radiographie standard :

Oui [ ] Non[]

e KEchographie :
-ETF :

Oui [ ] Non[]

-Echocardiographie :

Oui [ ] Non[]
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-Echographie abdominale :

Oui [ ] Non[]

-Echographie pelvienne :

Oui [ ] Non[]

La TDM et AngioTDM :

-Thoracique :

Oui [ ] Non[]

-Abdominale :

Oui [ ] Non[]

-pelvienne :

Oui [ ] Non[]

L’IRM et Angio IRM :

-cérébrale :

Oui [ ] Non[]

-thoracique :

Oui [ ] Non[]

-pelvienne :

Oui [ ] Non[]

Les opacifications digestives et urinaires :

Oui [ ] Non[]



-+ F o+

Les jumeaux siamois: a propos de 8 cas avec revue de la littérature

La possibilité d’une séparation chirurgicale :

Oui [ ] Non[]
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Résumé

Titre : Les jumeaux siamois: a propos de 8 cas avec revue de la littérature
Auteur : Amal bousselamti

Mots clés : Jumeaux conjoints, approche multidisciplinaire, séparation

chirurgicale

Les jumeaux siamois sont une forme rare et complexe de malformations des
nouveau-nés. On décrit notre expérience du service des urgences chirurgicales
pédiatriques de I’Hopital d’enfants de Rabat dans la prise en charge des jumeaux
conjoints. On a colligé 8 cas entre 1996 et 2015.11 s’agit de 3 omphalopages, 2
thoraco-omphalopages, 2 parapages, 1 ischiopage. Avec prédominance féminine. 3 cas
¢taient inséparables en rapport avec des anomalies séveres. Un cas d’omphalopage
¢tait candidat a la séparation mais décédé avant le geste opératoire.4 siamois ont été
séparés mais un seul cas qui a été opéré dans notre formation.les jumeaux sont s€parés

entre 40 jours et 16 mois de vie avec de bons résultats.

En se basant sur les données de la littérature, I’incidence des jumeaux conjoints
est de 1/50000 a 200000 naissances vivants. La forme thoracopage est la variante la
plus fréquente avec une prédominance féminine. Les investigations préopératoires
détaillées et une bonne planification par une équipe multidisciplinaire sont nécessaires
pour le succes de la séparation chirurgicale. Une équipe dotée d’une longue et vaste
expérience et un centre bien équipé sont indispensables afin de pouvoir relever le défi
que présente cette anomalie avec de bons résultats post opératoire. Le nombre de
jumeaux conjoints pris en charge a augment¢ du fait de la possibilité d’assurer une vie
normale pour ces jumeaux. Un suivi a long terme particuliecrement une réhabilitation

des jumeaux séparés doit faire partie du plan de prise en charge.

L’¢laboration d’un plan bien précis, I’approche multidisciplinaire du probléme,
I’entrainement et la longue expérience de 1’équipe chirurgicale sont des facteurs

importants pour la prise en charge des jumeaux siamois.
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Abstract

Title: Conjoined Twins: report of 8 cases with review of the literature
Author: Amal Bousselamti
Keywords: Conjoined twins, multidisciplinary approach ,Surgical separation.

Conjoined twins are rare and complex anomalies of the newborn. We describ our
experience in the management of conjoined twins in the department of pediatric
surgical emergencies in Rabat children's hospital .Records of 8 conjoined twins

admitted from 1996 to 2015 were reviewed.

There were 3 omphalopagus, 2 thorao-omphalopagus, 2 parapagus, et 1
ischiopagus twins.There is a distinct femele predominance. Three twins were deemed
inseparable due to severe anomalies .One omphalopagus died before separation.four
twins were separated, but only one operated in our department.The twins were

separated between 40 days and 16 months,with good results.

Based on our literature research, the incidence of conjoined twins is reported to
be in the range of one in 50,000-200,000 live births. Thoracopagus is the commonest
variety  with femele predominance,Meticulous preoperative investigations and
planning as well as a multispecialty team approach contribute to the success of
surgical separation. A dedicated team of pediatric specialists with collective
experience in the management of conjoined twins will certainly improve the outcome
of conjoined twins of favorable morphology .Increasing awareness that these twins
may still lead normal lives has also increased the number of twins brought for
management. Long-term management, particularly in rehabilitation of separated twins,
should also be incorporated in the future plans for these patients.Careful planning, a
multidisciplinary approach, rehearsal and experience are important factors in dealing

with conjoined twins.
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