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DOYENS HONORAIRES :

1962 — 1969 : Professeur Abdelmalek FARAJ
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-CHERCHEURS MEDECINS

ET

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 Meédecine Interne
Pr. MAAZOUZI Ahmed Wajdi Anesthésie -Réanimation
Pr. SETTAF Abdellatif Chirurgie
Novembre et Décembre 1985
Pr. BENJELLOUN Halima Cardiologie ;
Pr. BENSAID Younes Pathologie Chirurgicalé (
Pr. EL ALAOUI Faris Moulay El Mostafa Neurologie
Janvier, Février et Décembre 1987 N
Pr. AJANA Ali Radiologie S——
Pr. CHAHED OUAZZANI Houria Gastro-Entérologie

Pr. EL YAACOUBI Moradh Traumatologie Orthopédie



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 Janvier et Novembre 1990
Pr. ADNAOUI Mohamed

Pr. BOUKILI MAKHOUKHI Abdelali*
Pr. CHAD Bouziane

Pr. CHKOFF Rachid

Pr. HACHIM Mohammed*

Pr. KHARBACH Aicha

Pr. MANSOURI Fatima

Pr. OUAZZANI Taibi Mohamed Réda
Pr. TAZI Saoud Anas

Février Avril Juillet et Décembre 1991
Pr. AL HAMANY Zaitounia

Pr. AZZOUZI Abderrahim

Pr. BAYAHIA Rabéa

Pr. BELKOUCHI Abdelkader

Pr. BENABDELLAH Chahrazad

Pr. BENCHEKROUN Belabbes Abdellatif
Pr. BENSOUDA Yahia

Pr. BERRAHO Amina

Pr. BEZZAD Rachid

Pr. CHABRAOUI Layachi

Pr. CHERRAH Yahia

Pr. CHOKAIRI Omar

Pr. JANATI Idrissi Mohamed*

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*

Pr. IDDANE Mohamed

Pr. OUAZZANI Taibi Med Charaf Eddine
Pr. TAGHY Ahmed

Pr. ZOUHDI Mimoun

Gastro-Entérologie
Médecine Interne
Neurologie

Chirurgie Pédiatrique
Radiologie
Traumatologie Orthopédie

Médecine Interne
Cardiologie

Pathologie Chirurgicale
Pathologie Chirurgicale
Médecine-Interne
Gynécologie -Obstétrique
Anatomie-Pathologique
Neurologie

Anesthésie Réanimation

Anatomie-Pathologique
Anesthésie Réanimation
Néphrologie

Chirurgie Générale
Hématologie

Chirurgie Générale
Pharmacie galénique
Ophtalmologie
Gynécologie Obstétrique
Biochimie et Chimie
Pharmacologie
Histologie Embryologie
Chirurgie Générale
Pédiatrie
Pharmacologie

Chimie thérapeutique

Chirurgie Générale
Anesthésie Réanimation
Radiologie
Gastro-Entérologie
Gynécologie Obstétrique

Ophtalmologie ——
Gynécologie Obstétriqggf;‘iﬁﬁ
Neurochirurgie 114
Cardiologie % { proticsiegs
Meédecine Interne

Anatomie .

Gynécologie Obstétrique
Chirurgie Générale
Microbiologie




Mars 1994

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

BENJAAFAR Noureddine
BEN RAIS Nozha

CAOUI Malika

CHRAIBI Abdelmjid

EL AMRANI Sabah

EL AOUAD Rajae

EL BARDOUNI Ahmed
EL HASSANI My Rachid
ERROUGANI Abdelkader
ESSAKALI Malika
ETTAYEBI Fouad
HADRI Larbi*

HASSAM Badredine
IFRINE Lahssan

JELTHI Ahmed
MAHFOUD Mustapha
MOUDENE Ahmed*
RHRAB Brahim
SENOUCI Karima

Mars 1994

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

ABBAR Mohamed*
ABDELHAK M’barek
BELAIDI Halima

BRAHMI Rida Slimane
BENTAHILA Abdelali
BENYAHIA Mohammed Ali
BERRADA Mohamed Saleh
CHAMI ITham
CHERKAOUI Lalla Ouafae
EL ABBADI Najia
HANINE Ahmed*

JALIL Abdelouahed
LAKHDAR Amina
MOUANE Nezha

Mars 1995

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. DIMOU M’barek*
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

ABOUQUAL Redouane
AMRAOUI Mohamed
BAIDADA Abdelaziz
BARGACH Samir
CHAARI Jilali*

DRISSI KAMILI Med Nordine*

EL MESNAOUI Abbes

ESSAKALI HOUSSYNI Leila

HDA Abdelhamid*

IBEN ATTYA ANDALOUSSI Ahmed

Radiothérapie
Biophysique
Biophysique

Endocrinologie et Maladies Métaboliques

Gynécologie Obstétrique
Immunologie
Traumato-Orthopédie
Radiologie

Chirurgie Générale
Immunologie

Chirurgie Pédiatrique
Meédecine Interne
Dermatologie

Chirurgie Générale
Anatomie Pathologique
Traumatologie — Orthopédie
Traumatologie- Orthopédie
Gynécologie —Obstétrique
Dermatologie

Urologie

Chirurgie — Pédiatrique
Neurologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Gynécologie — Obstétrique
Traumatologie — Orthopédie
Radiologie

Ophtalmologie
Neurochirurgie

Radiologie

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Réanimation Médicale
Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Gynécologie Obstétrique
Meédecine Interne
Anesthésie Réanimation
Anesthésie Réanimation
Chirurgie Générale
Oto-Rhino-Laryngologie
Cardiologie

Urologie




Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

MANSOURI Aziz*
OUAZZANI CHAHDI Bahia
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.
. KOUTANI Abdellatif
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

ALAMI Mohamed Hassan
BEN SLIMANE Lounis
BIROUK Nazha
CHAOUIR Souad*
ERREIMI Naima

FELLAT Nadia
GUEDDARI Fatima Zohra
HAIMEUR Charki*
KADDOURI Noureddine

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*

Radiothérapie
Ophtalmologie
Génétique
Réanimation Médicale

Radiologie

Chirurgie Pédiatrie
Ophtalmologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Radiologie

Meédecine Interne
Traumatologie-Orthopédie
Néphrologie

Cardiologie

Gynécologie-Obstétrique
Urologie

Neurologie

Radiologie

Pédiatrie

Cardiologie

Radiologie

Anesthésie Réanimation
Chirurgie Pédiatrique
Urologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Neurologie

Psychiatrie

Gynécologie Obstétrique

Gastro-Entérologie
Neurologie

Chirurgie Générale
Oncologie Médicale
Néphrologie
Traumatologie Orthopédie
Hématologie

Cardiologie

Anatomie Pathologique



Janvier 2000

Pr. ABID Ahmed*

Pr. AIT OUMAR Hassan

Pr. BENJELLOUN Dakhama Badr.Sououd

Pr. BOURKADI Jamal-Eddine
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Al Montacer
Pr. ECHARRAB El Mahjoub
Pr. EL FTOUH Mustapha

Pr. EL MOSTARCHID Brahim*
Pr. EL OTMANY Azzedine

Pr. ISMAILI Mohamed Hatim
Pr. ISMAILI Hassane*

Pr. KRAMI Hayat Ennoufouss
Pr. MAHMOUDI Abdelkrim*
Pr. TACHINANTE Rajae

Pr. TAZI MEZALEK Zoubida
Novembre 2000

Pr. AIDI Saadia

Pr. AIT OURHROUI Mohamed
Pr. AJANA Fatima Zohra

Pr. BENAMR Said

Pr. CHERTI Mohammed

Pr. ECH-CHERIF EL KETTANI Selma
Pr. EL HASSANI Amine

Pr. EL KHADER Khalid

Pr. EL MAGHRAOUI Abdellah*
Pr. GHARBI Mohamed El Hassan
Pr. HSSAIDA Rachid*

Pr. LAHLOU Abdou

Pr. MAFTAH Mohamed*

Pr. MAHASSINI Najat

Pr. MDAGHRI ALAOUI Asmae
Pr. NASSIH Mohamed*

Pr. ROUIMI Abdelhadi*
Décembre 2000

Pr. ZOHAIR ABDELAH*
Décembre 2001

Pr. ABABOU Adil

Pr. BALKHI Hicham*

Pr. BELMEKKI Mohammed

Pr. BENABDELJLIL Maria

Pr. BENAMAR Loubna

Pr. BENAMOR Jouda

Pr. BENELBARHDADI Imane
Pr. BENNANI Rajae

Pneumophtisiologie @fi‘iﬁﬁ
Pédiatrie 1574

Pédiatrie

~

g

Pneumo-phtisiologie
Chirurgie Générale
Chirurgie Générale
Pneumo-phtisiologie
Neurochirurgie
Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Traumatologie Orthopédie
Gastro-Entérologie
Anesthésie-Réanimation
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
Ophtalmologie
Neurologie

Néphrologie
Pneumo-phtisiologie
Gastro-Entérologie
Cardiologie



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.
Pr.
Pr.
Pr.

BENOUACHANE Thami
BENYOUSSEF Khalil
BERRADA Rachid

BEZZA Ahmed*
BOUCHIKHI IDRISSI Med Larbi
BOUMDIN EI Hassane*
CHAT Latifa

DAALI Mustapha*

DRISSI Sidi Mourad*

EL HIJRI Ahmed

EL MAAQILI Moulay Rachid
EL MADHI Tarik

EL MOUSSAIF Hamid

EL OUNANI Mohamed
ETTAIR Said

GAZZAZ Miloudi*
GOURINDA Hassan

HRORA Abdelmalek
KABBAJ Saad

KABIRI EL Hassane*
LAMRANI Moulay Omar
LEKEHAL Brahim
MAHASSIN Fattouma*
MEDARHRI Jalil
MIKDAME Mohammed*
MOHSINE Raouf

NOUINI Yassine

SABBAH Farid

SEFIANI Yasser

TAOUFIQ BENCHEKROUN Soumia

Décembre 2002

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 BARNOUSSI Leila

EL HAOURI Mohamed *

EL MANSARI Omar*

Pédiatrie

Dermatologie
Gynécologie Obstétrique
Rhumatologie
Anatomie
Radiologie
Radiologie
Chirurgie Générale
Radiologie
Anesthésie-Réanimation
Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique
Ophtalmologie

Chirurgie Générale

Pédiatrie

Neuro-Chirurgie
Chirurgie-Pédiatrique

Chirurgie Générale
Anesthésie-Réanimation
Chirurgie Thoracique
Traumatologie Orthopédie
Chirurgie Vasculaire Périphérique
Meédecine Interne

Chirurgie Générale

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
Gynécologie Obstétrique
Dermatologie

Chirurgie Générale



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

ES-SADEL Abdelhamid
FILALI ADIB Abdelhai
HADDOUR Leila

HAJJI Zakia

IKEN Ali

ISMAEL Farid

JAAFAR Abdeloihab*
KRIOUILE Yamina
LAGHMARI Mina
MABROUK Hfid*
MOUSSAOUI RAHALI Driss*
MOUSTAGHFIR Abdelhamid*
NAITLHO Abdelhamid*
OUIJILAL 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.
. CHERRADI Nadia
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
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*

EL FENNI Jamal*

EL HANCHI ZAKI

EL KHORASSANI Mohamed
EL YOUNASSI Badreddine*
HACHI Hafid

JABOUIRIK Fatima
KHABOUZE Samira
KHARMAZ Mohamed
LEZREK Mohammed*
MOUGHIL Said

TARIB Abdelilah*

TIJAMI Fouad

ZARZUR Jamila

Chirurgie Générale
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie
Ophtalmologie

Urologie

Traumatologie Orthopédie
Traumatologie Orthopédie
Pédiatrie

Ophtalmologie
Traumatologie Orthopédie
Gynécologie Obstétrique
Cardiologie

Meédecine 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
Anatomie Pathologique
Radiologie

Gynécologie Obstétrique
Pédiatrie

Cardiologie

Chirurgie Générale
Pédiatrie

Gynécologie Obstétrique
Traumatologie Orthopédie
Urologie

Chirurgie Cardio-Vasculaire
Pharmacie Clinique
Chirurgie Générale
Cardiologie



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. BENYASS Aatif

Pr. BERNOUSSI Abdelghani
Pr. CHARIF CHEFCHAOUNI Mohamed
Pr. DOUDOUH Abderrahim*
Pr. EL HAMZAOUI 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*

Pr. BOUHAFS Mohamed El Amine
Pr. BOULAHYA Abdellatif*

Pr. CHENGUETI ANSARI Anas
Pr. DOGHMI Nawal

Pr. ESSAMRI Wafaa

Pr. FELLAT Ibtissam

Pr. FAROUDY Mamoun

Pr. GHADOUANE Mohammed*
Pr. HARMOUCHE Hicham

Pr. HANAFI Sidi Mohamed*

Pr. IDRISS LAHLOU Amine*
Pr. JROUNDI Laila

Pr. KARMOUNI Tariq

Pr. KILI Amina

Pr. KISRA Hassan

Pr. KISRA Mounir

Pr. LAATIRIS Abdelkader*

Pr. LMIMOUNI Badreddine*
Pr. MANSOURI Hamid*

Pr. OUANASS Abderrazzak

Pr. SAFI Soumaya*

Chirurgie Réparatrice et Plastique
Chirurgie Générale

Microbiologie

Rhumatologie

Ophtalmologie

Radiologie

Rhumatologie

Pédiatrie

Stomatologie et Chirurgie Maxillo Faciale
Cardiologie

Ophtalmologie

Ophtalmologie .
Biophysique 20
Microbiologie é{j
Cardiologie
Pédiatrie
Radiologie
Chirurgie Cardio-vasculaire -
Parasitologie

Rhumatologie

Gynécologie Obstétrique

Histo-Embryologie Cytogénétique

Gynécologie Obstétrique

3
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Anesthésie Réanimation

Rhumatologie
Radiologie

Hématologie

O.RL

Biophysique

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



Pr. SEKKAT Fatima Zahra Psychiatrie

Pr. SOUALHI Mouna Pneumo — Phtisiologie

Pr. TELLAL Saida* Biochimie

Pr. ZAHRAOUI Rachida Pneumo — Phtisiologie
Octobre 2007

Pr. ABIDI Khalid Réanimation médicale

Pr. ACHACHI Leila Pneumo phtisiologie

Pr. ACHOUR Abdessamad* Chirurgie générale

Pr. AIT HOUSSA Mahdi* Chirurgie cardio vasculaire
Pr. AMHAJIJI Larbi* Traumatologie orthopédie
Pr. AMMAR Haddou* ORL

Pr. AOUFI Sarra Parasitologie

Pr. BAITE Abdelouahed* Anesthésie réanimation

Pr. BALOUCH Lhousaine* Biochimie-chimie

Pr. BENZIANE Hamid* Pharmacie clinique

Pr. BOUTIMZIANE Nourdine Ophtalmologie

Pr. CHARKAOUI Naoual* Pharmacie galénique

Pr. EHIRCHIOU Abdelkader* Chirurgie générale

Pr. ELABSI Mohamed Chirurgie générale

Pr. EL BEKKALI Youssef* Chirurgie cardio vasculaire
Pr. EL MOUSSAOUI Rachid Anesthésie réanimation

Pr. EL OMARI Fatima Psychiatrie

Pr. GANA Rachid Neuro chirurgie

Pr. GHARIB Noureddine Chirurgie plastique et réparatrice
Pr. HADADI Khalid* Radiothérapie

Pr. ICHOU Mohamed* Oncologie médicale

Pr. ISMAILI Nadia Dermatologie

Pr. KEBDANI Tayeb Radiothérapie

Pr. LALAOUI SALIM Jaafar* Anesthésie réanimation

Pr. LOUZI Lhoussain* Microbiologie

Pr. MADANI Naoufel Réanimation médicale

Pr. MAHI Mohamed* Radiologie

Pr. MARC Karima Pneumo phtisiologie

Pr. MASRAR Azlarab Hématologique

Pr. MOUSSAOUI Abdelmajid Anesthésier réanimation
Pr. MOUTAJ Redouane * Parasitologie

Pr. MRABET Mustapha* Meédecine préventive santé publique et hygiéne
Pr. MRANI Saad* Virologie

Pr. OUZZIF Ez zohra* Biochimie-chimie

Pr. RABHI Monsef* Meédecine interne

Pr. RADOUANE Bouchaib* Radiologie

Pr. SEFFAR Myriame Microbiologie

Pr. SEKHSOKH Yessine* Microbiologie

Pr. SIFAT Hassan* Radiothérapie

Pr. TABERKANET Mustafa* Chirurgie vasculaire périphérique
Pr. TACHFOUTI Samira Ophtalmologie

Pr. TAJDINE Mohammed Tarig* Chirurgie générale

Pr. TANANE Mansour* Traumatologie orthopédie
Pr. TLIGUI Houssain Parasitologie

Pr. TOUATI Zakia Cardiologie



Décembre 2007

Pr. DOUHAL ABDERRAHMAN
Décembre 2008

Pr ZOUBIR Mohamed*
Pr TAHIRI My El Hassan*
Mars 2009

Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. AMAHZOUNE Brahim*
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
. EL MALKI Hadj Omar
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.
Pr.

Pr

Pr

ABOUZAHIR Ali*

AGDR Aomar*

AIT ALI Abdelmounaim*

AIT BENHADDOU El hachmia
AKHADDAR Ali*

ALLALI Nazik

AMINE Bouchra

ARKHA Yassir
AZENDOUR Hicham*
BELYAMANI Lahcen*
BJIJOU Younes
BOUHSAIN Sanae*
BOUI Mohammed*
BOUNAIM Ahmed*
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Les jumeaux conjoints représentent 1’'une des malformations les plus
fascinantes qui posent un véritable challenge diagnostique et thérapeutique, leur
incidence est de 1 /50,000 a 1/100,000 grossesses avec 60% de mortalité

périnatale [1].

I s’agit d’une complication rare et spécifique des grossesses
monoamniotiques dont 1’étiologie reste mal connue. En effet, deux théories
expliquent son étiopathogénie: la théorie de fission incomplete d’un seul

embryon, et celle de fusion entre deux embryons [2].

Plusieurs classifications ont ét¢ décrites, mais la plus pratique est celle qui

utilise le site d’union prédominant.

Cette pathologie est accessible au diagnostic anténatal précoce ; grace a
I’échographie qui joue un rdle important dans le bilan prénatal permettant de
choisir de la conduite a tenir obstétricale et néonatale [3]. En effet, en cas de
décision conservatrice, la grossesse doit étre surveillée afin de dépister toute
complication. Quant a I’accouchement, la césarienne est préférable, devra étre
programmée dans une structure hospitaliecre de niveau III  assurant les

meilleures conditions obstétricales et pédiatriques [4].

L’imagerie postnatale joue un role important dans la prise en charge de
cette pathologie, permettant d’établir un bilan 1ésionnel précis et de guider les
plans de clivage en cas de séparation chirurgicale. En effet, cette derniére est un
véritable challenge, puisqu’elle n’est pas toujours possible, pas toujours facile et
de pronostic incertain méme aupres des équipes expérimentées [5,6], elle
présente un défi a la fois chirurgical et anesthésique, d’ou I’intérét d’un planning
pré opératoire, de méme qu’une préparation des parents et la disponibilité d’une

équipe multidisciplinaire ; sont les clés d’une séparation réussie.
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L’objectif du travail est d’étudier, a travers une revue de littérature
actualisée, les différents types de JC, leurs moyens de diagnostic et les différents
modalités de prise en charge obstétricale, néonatale, chirurgicale et anesthésique
en insistant sur les difficultés que pose cette pathologie, I'intérét du diagnostic
anténatal précoce et d’une collaboration multidisciplinaire dans une structure

hospitaliere tertiaire afin d’améliorer leur pronostic.
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Le terme « jumeau conjoints » semble étre le mieux adapté a cette

pathologie puisqu’il fait apparaitre a la fois le caractére d'union et de gémellité
[7].
En effet, il a remplacé le terme de « monstres doubles », appelés aussi:

diploterata =~ (DUHAMEL), monstres composés (IGSH), duplicitatés
(SCHWALBE), monstra duplicia (BARKOW) ou gemini conjuncti (CUQ).

- L'aspect des jumeaux conjoints peut évoquer un seul corps : ils sont
alors qualifiés de monosomiens ou évoquer la réunion de deux corps
dont les constituants sont assez facilement distingués, il s'agit alors de

synsomiens [8].

- Lorsque le développement de ces deux sujets est trés inégal : l'un
d'eux ayant un aspect atrophique et semblant étre le parasite de l'autre:
ce sont des jumeaux hétérosites (MORIN), ou parasitaires (IGSH) ou

anisodiplorata (DUHAMEL) ou gemini conjuncti inaequales (CUQ).

- Lorsque les deux constituants sont parfaitement identiques, il s'agit de
jumeaux conjoints autosites ou autositaires (MORIN) ou
isodiploterata (DUHAMEL) ou duplicitates symmetros
(SCHWALBE) ou gemini conjunctia equales (CUQ).

- Par ailleurs, chacun des deux sujets peut posséder un cordon ombilical

distinct : ce sont des JC eusomphaliens.

- Un cordon ombilical commun: ce sont des JC monomphaliens.
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Historique
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I. PLACE DES JUMEAUX CONJOINTS DANS LA
MYTHOLOGIE:

Les jumeaux occupent une place de choix dans la mythologie. De tout
temps, ils ont inspiré un sentiment de magie et ont revétu un caractére sacre,

entrainant, pour leur entourage, une bonne ou mauvaise fatalité.

Les jumeaux conjoints aient eux aussi, de tout temps, attiré la curiosité et
aient été a l'origine de légendes extraordinaires. En effet, on retrouve leur trace
jusque dans les €poques les plus anciennes, puisqu'une statue a deux tétes de
I'époque néolithique (6500 avant Jésus Christ) semble étre la plus vieille

observation de diprosopie [9].

De plus, les témoignages sur les JC, dans la Préhistoire, sont retrouvés sous
forme de peintures rupestres. C’est le cas du gigantesque dessin sur un rocher,
découvert en Australie qui représente un monstre a deux tétes avec 6 doigts a la

main droite et 4 a la main gauche.

De méme aux Iles Salomon, on a trouvé le dessin de JC a union
postérieure, avec des extrémités anormalement raccourcies [10]. Un dessin au
charbon, figurant un monstre dicéphale avec deux bras, a été découvert dans

'Archipel Bismark, dans I'Océan Indien [11].

Les légendes créées par ces naissances monstrueuses sont nombreuses

et sont rapportées par le tératologiste J WARKANY (cité par J.de GROUCHY —
[9D).
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Dans 1'Antiquité, le plus bel exemple de monstre double est Janus, ce Dieu
romain a faces opposées (figurel), était le Dieu des portes puisque, comme elles,

il présentait deux faces.

Figure 1 : Sculpture du Janus au Vatican [12].



Prise en charge des jumeaux conjoints : revue de littérature

II.HISTOIRE DES IDEES RELATIVES A L’ORIGINE DES
JC (D'APRES J.ROSTAND)

Dés I'Antiquité, les hommes se sont demandés pourquoi, de loin en loin,
naissent dans leurs especes des individus monstrueux présentant des caracteres

anormaux par rapport au type ordinaire de la population.

Les préjugés et la superstition ont largement devancé la raison et la

premicre tendance fut de faire intervenir des causes surnaturelles.

A . Dans I'Antiquité :
On attribuait aux JC une valeur de présage :

- Chez les Chaldéens "la naissance de jumeaux soudés dos a dos devait
faire redouter que les Dieux n'abandonnent le pays, que le roi et son

fils n'abandonnent la ville".

- Chez les Romains, d'aprés TACITE, la naissance de JC avait précédé
et annoncé la mort de Claude. Pourtant de grands esprits se détachent
de l'ignorance populaire. En effet ARISTOTE (384-322 avant J.C.)
déclare que "la monstruosité n'est pas contre nature mais contre ce qui

se passe ordinairement dans la nature" [10].

- Dans certains pays d'Orient, au contraire, le monstre était vénéré car
on lui trouvait presque toujours quelques ressemblances avec un

animal sacré.
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B. Durant Le Moyen-age :

Les médecins ont propos¢ des explications naturelles de la monstruosité:
viciation de la semence, action de la boisson ou de la nourriture, accouplement
avec des bétes, influence des astres ou des cométes, imagination de la mére etc.
Explications naives ou fantaisistes qui auront du moins pour conséquence un
adoucissement de la conduite sociale a I'égard des monstres et de leur

progéniture.
C. La querelle des monstres au XVIle siécle (J. ROSTAND)

Clest seulement a la fin du XVlIle siecle que les idées relatives a l'origine

des €tres anormaux prendront une tournure plus scientifique [13].

A cette époque se situe la dispute de Louis LEMERY (1677-1743)
chimiste, et de J.B.WINSLOW, anatomiste danois (1699-1760) ; En effet
LEMERY pensait que la compression dans la matrice entraine un accolement
des germes ; si la pression était modérée il n'y aurait qu'une union superficielle,
si elle était forte 1'union pourrait aller jusqu'a confondre les deux sujets sur une

grande étendue.

De facon plus générale il attribuait les monstruosités a des causes
accidentelles uniquement, s'exercant sur des ceufs bien conformés, alors que
WINSLOW  admettait que des causes accidentelles puissent intervenir dans

certains cas.

10
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D. De BONNET a nos jours

En 1759, C.F.WOLF démontre sur l'ccuf de poule, par des observations
embryologiques précises, que le feetus n'est pas préformé dans l'ceuf. Clest la
théorie de 1'épigenese, dans laquelle ; le développement embryonnaire se fait par

différenciation successive.

Par la suite, les embryologistes confirmerent l'efficacité tératogénique des

facteurs externes : chimiques, physiques et bactériens.

Mais les généticiens montrérent qu'un certain nombre de malformations
avaient leur point de départ dans la cellule germinale et plus précisément dans

une particularité de son appareil chromosomique.

11
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III. A PROPOS DE QUELQUES JC CELEBRES

A. Les Biddenden Sisters (figure 2)

Figure 2 : « The Biddenden Maids » [14].

Les JC les plus anciens, unis par le bassin: Mary et Elisa Chalkhurst, nées
en 1100, a Biddenden, Kent en Angleterre, morts a 34 ans, a 6 heures
d'intervalle [11].

B. Johanna et Melchiora

La premicre autopsie de JC fut réalisée a Saint-Dominique, en juillet 1533,

sur un omphalopage de sexe féminin qui avait pour nom Johanna et Melchiora.

Puisque l'autopsie ne montrait en commun que le foie, il fut admis que les

deux sceurs pouvaient étre s€parées spirituellement [15].

12
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C. Eng et Chang (figure 3) :

Parmi tous les jumeaux conjoints, les plus connus et les plus étudiés sont:
Eng et Chang Bunker nés au Siam (maintenant la Thailande) en 1811 et ayant
vécu le plus longtemps. Il s’agissait de xiphopages unis par une bande de tissu

de I'appendice xiphoide a l'ombilic qui était commun.

Ils épouserent deux sceurs dont Eng eut 12 enfants et Chang 10. Tous

¢taient normaux sauf un fils et une fille de Chang qui étaient sourds et muets.

En 1874, Chang mourut d'une pneumonie, sa mort fut suivie deux heures

plus tard par celle de son frére .Leurs corps furent embaumés et exposés [16].

Figure 3 : Eng et Chang [12].

13
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D. Rosa et Josepha Blazeck:

Nées en 1875, en Boheme, elles étaient des jumelles pygopages jointes par
un large sacrum unique, par la région lombaire basse et par les ailes iliaques.

Elles moururent a 43 ans a 12 minutes d'intervalle [17].
E. Autres :
Le XIXe siecle a vu d'autres couples célebres :

Les jumelles sardes Rita et Christina, nées en 1820, et les Tocci (figure4),
nés a Locarno en 1877, les uns et les autres ne possédaient que deux jambes par

couple.

Figure 4 : Les freres Tocci [12].

14
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Avec le temps, 1'intérét populaire pour les jumeaux conjoints s'est estompé.
En Amérique seulement subsistent les quatre derniers "shows de monstres"
itinérant du monde qui rencontrent encore un prodigieux succes. En effet grace
aux progres chirurgicaux et obstétricaux de telles pratiques sont appelées a

disparaitre.

15



Prise en charge des jumeaux conjoints : revue de littérature

Rappel embryologique

16
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Un bref rappel sur les premieres étapes du développement, en particulier,

sur celui de la chorde, dans un embryon unique, semble nécessaire.

I. DYNAMIQUE DE ’EMBRYOGENESE :
1. Migration et formation de la morula puis de la blastula (1ére

semaine):

Au cours de la premieére semaine suivant la fécondation, I’ceuf par
segmentations successives, arrive au stade de Morula, puis en se creusant d’une
cavité devient blastocyte qui s’implante au 6 jour dans la muqueuse utérine.

Le blastocyte est alors au stade de bouton embryonnaire (figure 5).
2. Nidation et formation du disque didermique
(2éme semaine) :

Au cours de la deuxiéme semaine se forme le disque embryonnaire : a la
face inférieure de la masse cellulaire du bouton embryonnaire se différencient

successivement ’entoblaste puis I’ectoblaste qui sont les deux feuillets primitifs
(figure 6).
A cette étape on voit la naissance de:
- La vésicule vitelline.
- La cavité amniotique (future « poche des eaux »)

- L’amnios.

17
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Fécondation
2 blastoméres (12&me 24&me heure)
4 blastoméres (30éme heure)

8 blastoméres (40¢me a 50éme heure)

12 4 16 blastoméres = morula (4éme jour)
blastocyste libre (5éme jour)

implantation (Geme jour)

syncitiotrophoblaste

“Cytotrophoblaste
qmnios

cavité amniotique

ectoblaste

entoblaste

lécithocéle

mésenchyme extraembryon-
naire

cytotrophoblaste

Figure 6: Le disque embryonnaire au 8¢me jour [12].

18
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3. La formation du disque embryonnaire tridermique (3éme
semaine) : la gastrulation :
Cest la mise en place dun troisiéme feuillet de I'embryon: le

chordomésoblaste, qui se fait par un processus de migration cellulaire : les

cellules ectoblatiques glissent en profondeur au niveau de la ligne primitive

(figure 7).

scmatopleure

amnios

prolongement
cephalique

noceud de Hensen

ligne primitive

splanchnopleure

gctoblaste

entoblaste

Figure 7: La gastrulation [12].

19
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Cette période se caractérise par les phénomenes suivants :

e apparition d'une plaque épaisse pres de l'extrémité caudale: le nceud

postérieur.

e la prolongation en avant du  nceud postérieur par un sillon
longitudinal: la ligne primitive qui forme pres de l'extrémité

céphalique un renflement : le nceud de Hensen.

e a partir du nceud de Hensen, une digitation s'enfonce sous le feuillet
ectoblastique sans atteindre l'extrémité de la plaque. Il s'agit du

prolongement céphalique de la ligne primitive.

e le nceud postérieur remonte vers le nceud antérieur avec lequel il se

confond, c'est le phénomene de recul de la ligne primitive.

Le prolongement céphalique de la ligne primitive est la premiere ébauche
de la chorde dorsale qui s'allonge vers l'avant, formant un véritable canal qui

s'ouvre dans l'entoblaste.

En avant de cet orifice, I'entoblaste s'épaissit et prolifére formant la plaque

préchordale, puis se forme la chorde pleine.

En effet, le systéme chordal est le systéme axial fondamental, permettant la
différenciation du systéme nerveux a partir de la plaque et de la goutticre

neurale, et celle des organes axiaux, notamment le squelette axial [18].

Ce rappel embryologique nous permet d'aborder la genése des jumeaux

conjoints.

20
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II. EMBRYOGENESE DES JUMEAUX CONJOINTS :

Pour comprendre le mécanisme de cette anomalie, il faut connaitre le

processus de grossesses gémellaires monozygotes (figure 8).

B

o

Monstes doubles |

Figure 8: embryogenése et placentation des jumeaux monozygotes [19].

21
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Les grossesses gémellaires proviennent de la division précoce du méme

ceuf :
» Lorsque la division survient dans les trois jours apres la fécondation :

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

chorion. Ces jumeaux sont diamniotiques et dichoriaux (20 a 30%) (Figure 8).

» Lorsque le clivage survient du 4™ au 8™ 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 1’amnios, sont
encore indifférenciées ; Il en résulte alors des jumeaux monozygotes,

monochoriaux et diamniotiques (70 a 80 %) (figure 8).

> Lorsque le clivage embryonnaire survient entre le 9™ et 13°™ jour : les
cellules de la lignée destinée a la formation du chorion et de I’amnios,
sont différenciées et 1l en résulte une grossesse gémellaire
monochoriale monoamniotique (figure 8). Cette situation est la plus
rare (1%). Ce sont les grossesses qui présentent le plus de risque de

complications.

» Encore plus rarement, lorsque la division s’effectue plus tard, aprés le
13°™ jour aprés la fécondation : elle donne lieu aux jumeaux conjoints
qui résultent d’une segmentation tardive (figure 8).Leur fréquence est

estimée a un pour 1500 grossesses gémellaires.
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Le mécanisme de formation des jumeaux conjoints oppose depuis

longtemps deux théories embryologiques divergentes :

» TD’hypothése de la fission incompléte tardive d’un seul embryon est la

plus reconnue.

» Une autre hypothése est de plus en plus évoquée c’est la fusion entre

deux disques embryonnaires mono-ovulaires initialement sépar¢s.

Nombreux sont les partisans de la théorie de la scission [2-20]. D’autres
auteurs I’expliquent par un mécanisme de fusion précoce entre deux jumeaux
monozygotes [21-22], voire dizygotes [23]. Alors que d’autres admettent que les

deux théories puissent coexister.
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Nomenclature
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Spencer et ses collegues [22] ont fournit 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 ».
o Exemple : omphalopage, ischiopage, thoracopage.

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

suffixe :
o Exemple :
- Dicéphale = deux tétes
- Diprosope = deux faces sur une téte unique
- Dipyge= deux paires de fesses.

Dans les ouvrages anciens, 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 I'union :

"

o «-dyme » : signifie jumeau ou double, c'est une rétraction du terme

didyme " du Grec didumos « jumeau ».

o «-adelphe » : signifie frére ou jumeau, élément du Grec adelphos
«umeauy». En tératologie, ce suffixe exprime I'idée d'une réunion
accidentelle d'organes de méme fonction ou d'étres de méme espece. Le
suffixe "-adelphe" est souvent utilisé¢ dans la terminologie des jumeaux
conjoints a développement égal, ou inégal, pour indiquer le site
anatomique auquel le frére jumeau également, ou inégalement évolué

s'unit & son jumeau complet.
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Classifications
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I. CLASSIFICATIONS ANCIENNES :
Elles étaient élaborées sur des critéres morphologiques :

L’une des plus anciennes classifications date de 1573 et revient & Ambroise

Par¢ [24] (figure 9).

Figure 9: Les types de JC d’aprés Ambroise Paré [3].
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En 1822 GEOFFROY SAINT-HILAIRE [25] établit un catalogue de trés

nombreuses formes connues de jumeaux conjoints et propose une nomenclature

qui servira de base a des classifications plus récentes.

La classification de FOERSTER (1863) [26] est la plus simple, elle classe

les monstres en A, en Y et en X.

La classification de SCHWALBE (1913) [27] semble la plus logique basée

sur le mode d'union des sujets (parallele, ventral, dorsal ou caudal).

La classification de DUHAMEL (figure 10) en (1966) : a fait une synthése
de ces différentes classifications [28] en tenant compte des données de
I'embryogenese. Elle différentie les JC a axes parallele et qui sont «cote a cote »,
des tétrapages qui sont « face a face » et des crucipages a axes opposés auxquels

sont rapprochés les omphalopages [29].
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Figure 10: classification des jumeaux conjoints Tableau du DUHAMEL [12].

La classification de CUQ en 1980 [7]

est basée sur les données de

I’embryologie expérimentale et dénommée selon les régles de la sémantique.
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II. CLASSIFICATIONS RECENTES :
A. Jumeaux conjoints symétriques:

Le degré de fusion entre les jumeaux conjoints est trés variable, allant d'une
jonction simple de peau a peau jusqu'a l'intégration d'un jumeau dans l'autre. La
Classification de MORIN et NEIDHARDT est plus simple et plus compléte,
divisée en trois grands groupes eux mémes composés de familles qui se

subdivisent en plusieurs genres [8].

1) Groupes des JC en X (ou xioides); tératopages (anacatadidymes) ;

crucipages (aspect d’une crois) ; hétoides (en forme de H): (figure
11)
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Figure 11 : jumeaux conjoints en X [12].
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Ils se répartissent en deux familles: les eusomphaliens et les monophaliens

a) Les eusomphaliens: jumeaux conjoints ou chaque jumeau

posséde son ombilic.

En général, les jumeaux sont dos a dos avec des différents sites

anatomiques d'union :
» Craniopage:

C’est une variété rare, 1a 2% des jumeaux conjoints, les fcetus sont joints
par les cranes excepté les faces et les foramens magnums, il s’agit d’une fusion
des écailles des voutes craniennes avec ou sans fusion des systémes nerveux
intracraniens (figure 12). Les jumeaux craniopages doivent étres classés selon
leur aire de jonction en variété frontale, pariétale qui est la plus fréquente,
temporale et occipitale. Ils peuvent aussi €tres subdivisés en type partiel : ou les
cerveaux sont séparés par de I’os ou au moins de la dure-mere, chacun est
enveloppé par les leptoméninges, ayant de ce fait un meilleur pronostic, ou type

complet : ou les cerveaux sont connectés.
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=

Figure 12: (A) image en 3D montrant le partage des os du crane
chez des jumelles craniopages . (B): aspect des JC craniopages

a la naissance.(C): craniopages vue supérieure [30].
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» Meétopages:

(metopon =  front =  pégnymi =  attacher = ensemble).
Il s’agit de jumeaux conjoints craniopages a union frontale, face a face, sans

aucune autre malformation (figure 13).

Ambroise Paré

“métopage”

Figure 13: JC métopages [31]

» Rachipages:

Tres rare, leur site d’union est la colonne vertébrale, parfois la fusion est

étendue a la région occipitale (figure 14).

Lycosthenes

lf.;

2 eiy L
= {‘E
: AR 7

Figure 14 : JC rachipages [32]
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> Pygopages, (18%):

Les jumeaux sont liés par le sacrum et la région périnéale (figure 15), ils
ont 8 membres normaux, mais parfois 3 membres inférieurs. Dans 15 % des cas,
ils partagent le systéme urinaire avec une seule vessie. Ils ont un seul anus,
parfois un seul rectum mais le reste du tube digestif est séparé. Parfois il existe
des anomalies associées : imperforation anale, fistule recto-vaginale et une

atrésie vaginale. Ils peuvent partager la moelle épinicre.

Figure 15 : Jumeaux pygopages, vue de face [33].
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b) Les monomohaliens:

Les crucipages (crucis= croix) : jumeaux conjoints avec un seul ombilic

commun, la fusion est ventrale (face a face).
Selon les sites de fusion on peut distinguer trois types de JC en X :
Les crucipages caudaux : correspondent aux ischiopages
Les crucipages thoraco-omphalopages.

Les mésoparapages : ce sont des jumeaux conjoints unis latéralement
(cOte a cote) par leur partie moyenne (torse et abdomen) et séparés dans les
régions céphaliques et caudales, se sont des dicéphales- dipyges possédant 8

membres (4supérieurs et 4 inférieurs).
Description des crucipages :
e Omphalopages (33%),

Les jumeaux sont joints par la région abdominale face a face, la fusion se
fait a ’ombilic impliquant généralement le thorax inférieur. Il existe une fusion
entre les deux foies dans 80 % des cas avec souvent un partage inégal du foie
commun. Les anomalies des voies biliaires sont fréquentes. Les jumeaux
omphalopages ont souvent une omphalocele associée au niveau de I’insertion

du cordon ombilical (figure 16).

Le péricarde peut étre commun mais les cceurs sont toujours distincts.
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Figure 16: jumeaux omphalopages avec omphalocele [34].

e Thoracopages:

Est la variété la plus fréquente, représente 40% des cas déclarés, 1’union se
fait au niveau de la partie antérieure du thorax (figure 17). Les jumeaux
thoracopages partagent le sternum le diaphragme et la paroi abdominale
supérieure, le péricarde est commun dans 90% des cas et des coeurs joints dans

environ 75% des cas, la séparation chirurgicale dans ce cas est inenvisageable.
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Figure 17: (A-B-C) jumeaux thoracopages [35].

e Sternopages :

Le sternopage est un jumeau thoracopage ayant conservé les deux
sternums, 'un est en avant et ’autre est en arricre du plan médian de la

conjonction.
e Ischiopages:

Représentent 6% des JC, la fusion se fait au niveau de la partie inférieure
du sacrum et du coccyx (figure 18) avec souvent un large anneau pelvien
commun, la partie basse intestinale est commune et les anomalies génito-

urinaires sont fréquentes.
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Figure 18: (A) cas de jumeaux ischiopages délivrés a 12SA.

(B) radiographie de JC ischiopages [36].
2) Les jumeaux conjoints en A ou lambdoides ou tératodelphes

Clest la partie inférieure des sujets qui est séparée. Soit avec deux tétes ou

une seule (figure 19).
¢ Les syncéphaliens ou janicéphales (syn = ensemble) : Caractérisés par
la présence de deux tétes unies a des degrés variables donnant des

individus a deux faces, plus ou moins individualisées, on distingue :

Les janus : une téte a deux faces regardant de cotés opposés

Les iniopes

Les iniotes

Les synotes

Ces jumeaux ne sont pas viables.

¢ Les monocéphaliens : une seule simple téte.
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Figure 19: Jumeaux conjoints en A [12].
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s Céphalopages « cephalopagus » :

Ils sont joints face contre face (figure 20), chacune étant fendue par le

milieu. Les anomalies cérébrales sont majeures et la séparation est impossible

[22, 23].

Figure 20: JC céphalopagesa 13 SA [37].
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3) Les jumeaux conjoints en Y :

Clest la partie supérieure des sujets qui est double alors que la partie

inférieure est unique (figure 21). On distingue :
¢ Les synsomiens: avec dualité nette de la partie supérieure des sujets

¢ Les monosomiens : la soudure entre les deux extrémités céphaliques est

de plus en plus importante.

(0] H‘nl.iu-ln ._.--—-"""""'

TERATOOTALS

Figure 21: Jumeaux conjoints en Y [12].
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4) Autres types:

a) Jumeaux parapages: ce groupe comprend des jumeaux conjoints a

axes paralleles ; la fusion se fait latéralement « cote a cote » (figure 22).

Figure 22: JC parapage a 1’age de deux mois [38].
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b) Dipyge : jumeaux conjoints avec une téte, un thorax, un abdomen et

deux pelvis (figure 23).

Figure 23 : nouveau nédipyge, avec cinq membres inférieurs [39].
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c) Diprosopes : jumeaux qui présentent un corps, une téte et deux faces

(figure 24).

Figure 24 : JC diprosopes (vue d’ensemble) [40].
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d) dicéphales_: un corps et deux tétes. Les JC dicéphales représentent
11% des cas. Ils sont mort-nés dans la plupart des cas a cause de
I’existence de malformations cardiaques et pulmonaires majeures. Les
dicéphales comportent 3 ou 4 membres supérieurs, peuvent avoir une survie

prolongée (figure 25), c’est le cas des freéres €cossais Tocci et Hensel et Rita et

Christina.

Figure 25 : (a-b) JC dicéphales avec trois membres supérieurs [40].
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B) Jumeaux conjoints asymétriques ou «Hétérosites» ou

« Jumeaux parasites »:
1) Les jumeaux endoparasites ou « feetus in foeto »:

C’est I'inclusion d’un feetus (feetus parasite) a 'intérieur d’un autre feetus
(autosite ou feetus hote). Ce type d’anomalie se présente souvent comme une
masse intra-abdominale, rétro péritonéale, pelvienne ou encore une masse

liquidienne.

2) Les jumeaux exoparasites ou jumeaux conjoints a composants

inégaux :

Dans ces cas particuliers, les segments d'un feetus parasite incomplet
fusionnent sur le foetus hote (l'autosite) de l'extérieur (figure 26). En fonction du

site de la fusion du jumeau parasite on peut distinguer plusieurs groupes :
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- XYPHOPAGES parasitaires (Hétérotyplens)

HETEROPAGES GASTROMELES

HETERODYMES

= CRANIOPAGES parasitaires (ou EPICOME)

- ISCHIOPAGES PARASITAIRES

Figure 26: JC parasites [8]
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On distingue plusieurs formes :

- Xiphopages parasites:le jumeau parasite s'unit au jumeau autosite au

niveau de la région péri-xiphoidienne.
- Pygomeles: membre du frére jumeau attaché a la région fessicre.

- Notomélie: JC parapages confondus par leurs parties céphaliques et
caudales donc, il ne reste comme témoin de leur dualité initiale que des

vestiges dorsaux des membres intermédiaires.
- Polymélie: JC avec des membres surnuméraires.
- Craniopages parasitaires

- Desmiognathe : une téte surnuméraire et imparfaite unie au sujet par

des attaches musculaires non osseuses.

- Hétéropages: L'un des jumeaux conjoints est normal, l'autre, soit
morphologiquement normal mais a développement inégal, soit

acéphale.
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Etude analytique
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REVUE DE LITTERATURE

La littérature est riche en publications sur les jumeaux conjoints, les
progrés en imagerie, en thérapeutique obstétricale et en chirurgie infantile,
ouvrent de nouvelles perspectives sur le devenir des jumeaux conjoints et

viennent moduler 1’abord de cette anomalie.
1. Objectif de I'étude :

Le but de I’étude est d’analyser, a travers les différentes observations de
jumeaux conjoints  publiées de 2005 a 2014 réparties en 14 pays, les
caractéristiques épidémiologiques, diagnostiques, thérapeutiques et évolutives

en se basant sur les éléments suivants :
o [’age maternel
e Parité et antécédents obstétricaux
o Le sexe
e Type de JC
e Terme du diagnostic
e Examens complémentaires
e Anomalies associées
e Conduite a tenir obstétricale
e Devenir chirurgical

e Survie des JC
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2. Matériels et méthodes :

Revue de littérature actualisée et étude de 27 observations, réparties en 14

pays, et publiées de 2005 a 2014. Sont inclus dans I’étude, les jumeaux conjoints

dont 1’étude anatomique est faite a 1’occasion d’une autopsie quand elle est

pratiquée, ou réduite,

dans le cas contraire a une simple description

macroscopique, ou méme fournie par des examens complémentaires réalisés en

post partum ou en post mortem.

Ont été exclus, les cas de jumeaux parasites.

3. Résultats :

Les cas publiés ont été signalés dans 14 pays :

Sénégal, Taiwan, Emirats arabes unies, Kango, Cameroun, Cote d’ivoire,

Croatie, Etats-Unis, Brésil, I’Afrique du sud et Maroc.

Inde, Chine, Turquie,
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Figure 27 : Répartition dans les pays de cas observés du 2005 a 2014.
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Les différents tableaux cliniques sont rapportés aux tableaux récapitulatifs :

Tableau I: tableau récapitulatif des différents éléments cliniques et para cliniques des cas observés :

Auteur Age Terme du Parité sexe Examens Type de JC Anomalies CAT Organes Séparation Survie décés
année maternel diagnostic complémentaires associées obstétricales partagés ou tentative
(ans) (SA) de séparation
2005 Anthony Cook NP NP NP M En postnatal : TDM, pygopages NP AVB Anus et verge séparation a Survie des 2
IRM I’age d’un an  Hypospadias chez les 2
2005 Dubravkoabek 33 13 G4P2 F Echographie céphalopages NP ITG
anténatale
2006 Amy N 35 12 SAet 3j G1P0 NP échographie Thoracopages Hygroma kystique ITG NP
Pied surnuméraire
2007 27 19 G1PO F Echographie : fusion Thoraco- Omphalocele ITG Ceeur et foie
Chih-Ping Chen thoracique et omphalopages Kyste du cordon
abdominale ombilical
Caryotype : 46 XX
2007 NP NP NP F Explorations pygopages NP Césarienne Rectum Chirurgie de Survie des 2
Hilal Matta préopératoires : a34 SA Sacrum séparation
TDM, IRM, Sac dural programmée
Urocystographie
2008 Jiaming Sun NP NP NP F Explorations Thoraco- omphalocele Césarienne Foie Séparation Déces d’une jumelle
préopératoires : omphalopages a40 SA péricarde d’urgence 2H apres I'opération
TDM, IRM apres rupture Déces de I’autre apres
d’omphalocél 39H
e
2008 Jiaming Sun NP NP NP F Echographie, TDM, Thoraco- Dextrocardie CIA césarienne Foie Séparation a Survie des deux
IRM omphalopages péricarde I’age de 3
mois
2008 R Konan Ble 38 37 G2P2 F Echographie : fusion craniopages Pied bot varus équin.  Césarienne a 37 Pas de Déces des jumelles a 4
Antécéde des pdles céphaliques Pied plat valgus SA du fait de séparation mois et demi de vie
nts de au niveau occipital chez I’autre jumelle. I’entrée du suite a des infections
gémellité Angio-TDM aJ15 : travail nosocomiales, escarres
un cerveau complet et anémie
chez chaque jumelle
2008 Ibrahim Karnak 27 30 G1P1 F Echographie montre omphalopages Omphalocéle AVB NP Chirurgie Mort d’un jumeau qlq
la gémellité et pas la Anomalie cloacale d’urgence heures apres la
conjonction Imperforation anale apres rupture naissance.
de Mort du 2°™ jumeau
I’omphalocéle aprés 3H de la
et la mort chirurgie
d’un jumeau
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2009 29 33 G1PO F Echographie Thoraco- Pas d’anomalies Césarienne 35 2 coeurs dont un Pas de Déces aJ7 suite a une
Andreas Chiabi prénatale : fusion du omphalopages SA est fonctionnel séparation détresse respiratoire
thorax et abdomen
2010 25 10 G5P2 NP Echographie thoracopages Hygroma kystique ITG NP
Shilpa Amin anténatal
2010 NP NP NP F NP omphalopages NP AVB foie Séparation Jumelle A : mort a
Adriano Bechara de d’urgence I’age de 11ans suite a
SouzaHoubaika aprés mort une cardiopathie
d’une jumelle  Jumelle B : mort aprés
6j de I'intervention
2011 Kiran Agarwal 27 13SAet2] G2P0 F Echographie Céphalo- NP ITG Cceur et cerveaux
antécéden anténatale : jumeaux thoracopages
td’AV face a face partagent
la tete et le thorax
2011 Kiran Agarwal 25 15 G2P1 NP Echographie Cranio-thoraco- Ascite ITG NP
anténatale : fusion au omphalopages
niveau du thorax et
abdomen
2011 Kiran Agarwal 22 28 G1PO F Echographie aprés thoracopages Gastroschisis AVB, par le NP Pas de Feetus morts nés
MAP omphalocele siége séparation
2011 26 41 G3P2 A Aucune échographie thoracopages Ambigiiité sexuelle Laparotomie NP Morts nés
N’Dinga Herman n’est faite au cours de d’urgence apres
Ghislain la grossesse dystocie
d’expulsion
compliquée de
RU
2011 NP NP NP F Explorations pygopages NP Césarienne a 39 Anus et rectum Séparation Survie des 2
Yu Cheng Chou préopératoires : IRM, SA programmée a Pas de séquelles
TDM, cystoscopie, I’age de neurologiques
rectoscopie 7mois
2011 NP Aterme NP F Echographie montre ischiopages Pas d’anomalies AVB NP Pas de Déces a J12
John Lazarus la gémellité et pas la séparation VIH positive
conjonction
2012 Mamour Guére 35 aterme Go6P5 F Pas d’échographie Dicéphales NP Embryootomie NP Morts nés
anténatale rachidienne sur
JA suivie d’une
césarienne
2012 Mamour Guére 36 Aterme G4P4 M Pas d’échographie diprosopes NP Césarienne NP Morts nés
anténatale d’urgence sur
HRP
2012 Mamour Guére 18 Aterme G2P1 M Echographie en salle Thoraco- NP Césarienne en NP Morts nés
de travail apres omphalopages urgence

dystocie d’expulsion
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2012
K Osman
2013
XiaRongWen

2013 OlguSunumlari

2014 Prashant Jain

2014 Boujoual M.

26

30

NP

33

NP

28

14

NP

35

A terme

38

G3P2

G4P0

NP

NP

NP

G1P0
antécéden
t
d’hyperpr
olactiném
ie

Echographie : foie
unique et tétes
fusionnées
IRM anténatal :
fusion complete de la
boite craniennes et
cavités thoraciques

Echographie
anténatale
Echographie
postnatale
Echocardiographie a
130

Echographie
anténatale
Echocardiographie :
coeur partagé avec 4
cavités
Echographie
anténatale montre la
gémellité et non la
conjonction
IRM, angio-TDM,
cystoscopie
Echographie
anténatale montre la
gémellité et pas la
conjonction

Cranio-thoraco-
omphalopages

Omphalo-
ischiopages
Thoraco-
omphalopages

Toraco-
omphalopages

pygopages

omphalopages

Hypotélorisme et
micrognatisme

Pas d’anomalies
associées
NP

NP

NP

Pieds bots
Omphalocéle
Ambigiiité sexuelle
Extrophie vésicale
Périnée effacé sans
anus

ITG

ITG

césarienne

césarienne

AVB

Césarienne en
urgence

Foie et cerveaux

estomac

Foie et vaisseaux
hépatiques
Cotes et péricarde

ceeur

Fusion du cone
médullaire
inférieur

Partie de
I’intestin gréle

Séparation des
vaisseaux
hépatiques a
j40
Chirurgie de
séparation a
4mois
Pas de
séparation

Séparation
programmée a
I’age de 8
mois

Séparation
d’urgence
apres rupture
d’omphalocel
e

Survie des deux
jumelles

Mort peu aprées la
naissance en raison
d’un CCV

Survie des 2

Pas de séquelles

Déces apres
I’intervention

Abréviations : F : féminin, M : masculin, A : ambigu, NP : non précis¢, CIA : communication inter auriculaire, AVB : accouchement par voie basse, AVH : accouchement
par voie haute, ITG : interruption thérapeutique de grossesse, AV : avortement, GG : grossesse gémellaire, MAP : menace d’accouchement prématuré, RU : rupture utérine,
HRP : hématome rétroplacentaire, CCV : collapsus cardiovasculaire
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4. Analyse des différents éléments :

1) L’age maternel :

La répartition de 1’4ge maternel dans notre série est la suivante :

10

: A

5
/ \ = nombre de cas
4

2 /
1 /

<20ans 20<age<25 25<age<30 30<age<35 >35ans

Figure 28: Répartition des cas en fonction de I’age maternel.

Cette distribution montre un pic entre 25 et 30 ans : la moyenne d’age est

de : 28 ans avec des extrémes allant de 18 a 38 ans.

Toutefois, selon EDMON et LAYDE [41], il n’existe pas d’incidence de

I’4ge maternel dans la survenue des JC.
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2) Le terme du diagnostic :

e Dans notre série, la moyenne du terme de diagnostic est de 25 SA et
3 J avec des extrémes allant de 10 SA jusqu’a 41 SA, le diagnostic
est fait :

e De¢s le premier trimestre dans 3cas

e En2°™ trimestre dans 5 cas

e En 3™ trimestre dans 3 cas

e Le diagnostic était une surprise lors de ’accouchement dans 9 cas

e Dans 7cas, le terme du diagnostic n’a pas été mentionné

10
9
8
7
6
5
4 B nombre de cas
3
2
0
2éme 3éme aterme
trlmestre trimestre  trimestre

Figure 29: Répartition des cas selon le terme du diagnostic.

Dans la littérature internationale, de nombreux cas rapportés sont
diagnostiqués a partir de la 9°™ SA [42] : Maggio en 1985 [43]a rapporté le
diagnostic de JC a huit SA et cinq jours. Grutter en 1989 [44], mentionne la
découverte de JC thoracopage a 16SA, puis Hill en 1997 [45] & six SA et six

jours.
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3) La parité et antécédents obstétricaux :

La parité dans notre série conformément a d’autres études [46], ne semble
pas influencer la survenue des jumeaux conjoints. En effet, la plupart des
patientes ont présenté des grossesses normales avant 1’accouchement des
jumeaux conjoints. Dans notre série, en dehors des antécédents de fausses-

couches, aucune autre anomalie n’a été rapportée.

En ce qui concerne les antécédents de grossesse gémellaires, seuls deux cas

ont été retrouves.
4) Le sexe :

Nous notons en accord avec toutes les séries de la littérature, la
prédominance du sexe féminin, bien que trés peu d'¢tudes, ont calculé le sexe

ratio par type de jumeaux conjoints.

Une des rares séries dans lesquelles il n’y a pas de prédominance féminine,

est celle qui est présentée par Castilla et al [47], il y avait un sex-ratio globale de

1,09 (12/11).

Dans notre série nous avons trouve :

20 cas de sexe féminin (74%)

3 cas de sexe masculin (11,11%)

2 cas ambigu (7,4%)

2 cas, dont le sexe n’est pas mentionné.
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25

20

15

B nombre de cas
10

i B N

masclin féminin ambigu non mentinné

Figure 30: Répartition des cas en fonction du sexe.
Pour MILHAM [48], cette prédominance féminine est expliquée par deux

hypotheses :

e Soit l'ceuf femelle est plus susceptible que 1'ceuf male de subir cette

déviation en JC.

e Soit cette déviation étant constituée, I'ccuf femelle est plus résistant et
donc susceptible de mener son développement a terme sans

avortement.

De plus, cette sélection par le sexe, rapportée également par EDMONDS

[41], existerait dans d'autres anomalies comme la trisomie 18.
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5) Les examens complémentaires ayant permis le diagnostic :
s L’¢chographie :
Dans 14 cas de notre série (50,8%), le diagnostic de jumeaux conjoints a

¢té fait lors d’une échographie pratiquée a titre systématique, alors que le

déroulement de la grossesse a ¢té normal.

Cependant, dans 4 cas (14,8%), I’échographie a montré¢ la gémellité mais
pas la conjonction. Dans d’autres cas (34,4%), aucun suivi anténatal n’a été fait
au cours de la grossesse, le diagnostic n’étant fait que par des complications

obstétricales.

Ce résultat, souligne ’'intérét de I’échographie dans le diagnostic anténatal

des jumeaux conjoints.
% Le caryotype :
Le caryotype a été indiqué dans un seul cas.

< IRM anténatal : est réalisé dans un seul cas ou il montre une fusion

complete de la boite cranienne et cavités thoraciques.
6) Type de JC:

Bien que la fréquence des différents types de jumeaux conjoints, a été
analysée dans certaines études, quelques variations dans les fréquences ont été

identifiées. En effet, I'incidence des diprosopes reste inconnue [49].

Dans notre série, on note une prédominance du type thoraco-ompalopage,
ceci concorde avec les données de la littérature puisque la plupart des études

définissent la plus forte proportion de jumeaux conjoints comme thoracopages
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[41, 50, 51]. En effet, dans la série étudiée par Edmonds et Layde [41], les
groupes les plus fréquents étaient thoraco-omphalopages (28 %), suivis par les
thoracopages (18%). Dans I'étude la plus vaste d’ICBDMS [50], 40,55 % du

total des cas étaient thoracopages.

Dans notre série, la répartition des types de JC est la suivante :
e 9 cas de jumeaux thoraco-omphalopages
e 4 cas thoracopages
e 4 cas pygopages
e 3 cas omphalopages
e Un cas ischio-omphalopage
e Un cas craniopage
e Un cas céphalopage
e Un cas céphalo-thoracopage
e Un cas ischiopage
e Un cas dicéphale

e Un cas diprosope.
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Figure 31: Répartition des cas selon le type de JC.
7) Anomalies associées :

On constate dans notre série, une fréquence ¢élevée des anomalies
congénitales associées, puisque parmi 26 cas, 12 cas (46%) présentent une ou

plusieurs malformations. Celles-ci se répartissent de la facon suivante :
e Malformation da la paroi abdominale :
- Omphaloceles : Scas
- QGastrochisis : 1cas

kyste du cordon ombilical : 1cas
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e Malformations uro-génitales :

Ambiguité sexuelle : 2cas

Extrophie vésicale : 1cas

Périnée effacé sans anus : 1cas

Anomalie cloacale : 1cas

e Déformations du pied :

Pied surnuméraire : 1 cas

Pied bot : 1cas

Pied bot varus équin : 1 cas

Pied plat valgus : 1 cas
e Malformations cardiaques :
- Dextrocardie : 1cas
- Communication inter auriculaire : 1cas
- Un seul cceur fonctionnel : Icas
e Hygroma kystique : 2cas
e Malformations digestives :
- Imperforation anale : 1 cas
e Autres :
- Hypertélorisme : 1 cas
- Micrognatisme : 1 cas

- Ascite et anasarque : 1cas
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Figure 32: répartition des cas selon les anomalies associ¢es observées.
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Parmi les anomalies observées, on trouve des malformations qui sont en
rapport avec le site d’union comme le cas de ’omphalocele associée en cas de
jumeaux omphalopages, et d’autres malformations qui ne sont pas liées a la
conjonction, notamment les déformations du pied et les malformations

cardiaques congénitales.

En effet, Edmonds et Layde [41] ont rapport¢ les malformations
congénitales les plus fréquentes, qui ne sont pas en rapport avec le site d’union,

représentées essentiellement par:
e Les anomalies du tube neural
e Les fentes faciales
e [’imperforation anale
e La hernie diaphragmatique
e Les malformations cardiaques congénitales
e La cryptorchidie

e [es organes génitaux ambigus.
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8) La conduite a tenir obstétricale :

Dans notre série, I’analyse du mode d’accouchement de JC observés,

montre un taux élevé de césarienne, puisque:
e [’accouchement par voie basse représenté dans 6 cas (environ 22,22%)

e [’accouchement par voie haute dans 13 cas (48,15%), dont 6 cas, la

césarienne a €té indiquée suite a une dystocie.

e Et I'interruption de grossesse dans 8 cas (29,6%)

14

12

10

H nombre de cas

voie basse voie haute interruption de
grossesse

Figure 33: répartition des cas selon la conduite a tenir obstétricale.
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9) La séparation et le devenir chirurgical :

Dans notre série, on trouve :

e 10 cas de tentatives de séparations chirurgicales (dans 37% des cas)

donnant résultats a 6 jumeaux survivants et 4 jumeaux décédés

e 6 opérations ont été¢ programmées et 4 ont ¢été effectuées en urgence

(indiquée devant une rupture d’omphalocéle ou mort d’un jumeau).

e Les opérations de séparation programmées toutes réussi, ceci concerne

4 cas pygopages et 2 cas thoraco-omphalopages.

o Les opérations de séparation en urgence  toutes échoué¢ (3 cas

omphalopages et un cas thoraco-omphalopage).

Thoracopages : leur prédominance dans notre série expliquerait la forte

mortalité anté et périnatale. En effet, leur pronostic chirurgical est sombre quand
ils partagent le cceur. Toutefois, 75 % des thoracopages ont un cceur commun et
90 % un sac péricardique commun. De plus, méme apreés séparation réussie, la
présence de lésions cardiovasculaires séveres compromet la survie de chaque
jumeau nécessitant plus tard des interventions palliatives, ceci souligne l'intérét

d'une étude écho cardiographique précise.

Pygopages :

Ils sont associés a un meilleur pronostic, notamment une survie élevée,

contrairement aux craniopages et thoracopages.

Hoyle, a rapporté¢ dans une étude, un taux de mortalité¢ de 23%, qui est li¢

au nombre d’organes partagés et la présence d'anomalies associées [52].
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Omphalopages : représentent les cas les plus réussis.

Ischiopages : ils sont associés a une survie meilleure, néanmoins, les

enfants se retrouvent avec des handicaps majeurs.

Craniopages : Le pronostic des craniopages est mauvais [53]. Leur

séparation fait partie des procédures les plus complexes en neurochirurgie.

Dans toutes les études, la chirurgie d'urgence pour séparation est associée a
un mauvais pronostic, avec un taux de mortalit¢ élevé jusqu’a 75%. En
revanche, un taux élevé (70%) de succes a été rapporté en cas de séparation

programmee.
10) La survie des jumeaux conjoints :

Notre série de cas confirme le pronostic sévere de cette malformation,

puisque sur 26 cas :

8 Cas d’interruption de grossesse du fait du non viabilité du feetus ou la

gravité des anomalies malformatives associées

6 Cas de mort nés

4 Cas de morts dans les premiers jours de vie

9 Cas ont survécu
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interruption de mort nés mort dans les survie
grossesse premiers jours de
vie

Figure 34: Distribution des cas selon la survie.

Ceci concorde avec les données de la littérature puisque, la majorité des JC
meurent in utéro ou immédiatement aprés la naissance, seuls survivent 18 %
pour Mackenzie et al [54] et 34 % pour Al Rabeeah [5]. Pour Romero 39 % sont

mort nés et 34 % meurent dans les heures qui suivent la naissance [55].
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Discussion
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I. EPIDEMIOLOGIE :

A. Fréquence:

s Les grossesses gémellaires monoamniotiques surviennent dans 1% des
grossesses gémellaires monozygotes [43-56-57], et dans 3 & 5 pour
1000 naissances.

R/

¢ Les jumeaux conjoints représentent donc un phénoméne rare. En effet,
sa rareté tient a la rareté de la grossesse gémellaire (environ 1 a 2% des
grossesses), a la raret¢ du monozygotisme (environ 35% des grossesses
gémellaires), a la rareté division de I’embryon apres le 14°m jour post-
fécondation ou de la fusion partielle des deux lignes primitives qui
conduit aux jumeaux conjoints [58,59]. Ils s’observent dans 1/ 1000
cas, existent approximativement chez 1/100 000 grossesses [45-60]

mais seulement chez 1/200 000 enfants vivants.
B. Larace:

Leur incidence est plus élevée (de 1/14,000 a 1/25.000) en Inde, en
Afrique et en Asie, que celle observée en Europe et en Amérique [52]. Ceci

concorde avec la répartition de notre série.

Les ¢études récentes sur 1'épidémiologie des JC sont relativement rares. De
ce fait, la prévalence ne semble pas différer de manicre significative (de 1,02 a
1,34 pour 100.000 naissances) dans les populations occidentales [41, 47, 61, 62].
Toutefois, une augmentation des taux de prévalence de 3.27/100.000 naissances
[63] et 2.85/100.000 naissances [64] a été rapportée dans deux études sur les

populations chinoises.
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Tableau II: prévalence des JC observés dans diverses populations étudiées : 1930-2010.

Prévalence Population étudiée

>1/20000 Inde (Mudaliar, 1930)

Ouganda [Bland and Hammar, 1962]
Taiwan [Emanuel et al., 1972]
Rhodésie- Afrique [Zake, 1984]

Entre 1/20000 et 1/50000 Suéde [Ryden, 1934]

Etats-Unis (CDC-Atlanta, 1973)

Brésil [Berezowski et al., 2010]

Iles de Malte [Savona-Ventura et al., 2009]
Chine [Liang et al., 1999]

Chine [Tang et al., 2007]

Entre 1/50000 et 1/100000 Etats-Unis, Los Angeles [Robertson, 1953]
Etats-Unis, Chicago [Potter, 1961]

Hongrie [Me’tneki and Czeizel, 1989]
Amérique du sud [Castilla et al. 1988]

Suede [Kallén and Rybo, 1978]

Etats-Unis, Atlanta [Edmonds and Layde, 1982)

Entre 1/100000 et 1/200000 Japon [Imaizumi, 1988]

Espagne [Martinez-Frias et al., 2009]
Etats-Unis, New York [Milham, 1966]
Etats-unis [Bender, 1967]
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C. Le sexe:

Le sexe féminin est plus fréquent avec un ratio de 1,6 a 3 /1 selon les
auteurs. Ce qui concorde avec les résultats de notre série, puisque le sexe

féminin représente 73% des cas observés.
D. 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 [55].

Le risque de récurrence est négligeable [57], il n’existe pas d’observation
de plusieurs jumeaux conjoints dans une méme famille [42] et il n’y a pas de

description de JC issus de survivants de JC [57].
E. Les anomalies chromosomiques :

Il n’a pas été noté¢ dans la littérature médicale d’incidence particuliére pour
les anomalies chromosomiques en cas de JC [65]. Cependant cette dernicre

notion est difficile a évaluer compte tenu de la faible fréquence des JC.
F. Anomalies malformatives associées :

La pathogénie des malformations chez les jumeaux conjoints s'explique
facilement quand la malformation est en rapport avec le site d'union comme c'est
le cas de l'omphalocele ou des malformations cardiaques mais d'autres
malformations n'ont aucun rapport avec ce site ; sont cependant fréquentes et

n'ont pas d'explication embryonnaire satisfaisante [66].

Toute les études rapportées ont montré que : La race, I’hérédité, la parité et

la consanguinité n’interviennent pas dans le processus des JC [3].
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II. ETIOPATHOGENIE :

Les jumeaux conjoints sont une anomalie malformative concernant les
grossesses gémellaires monozygotes. A la différence des grossesses gémellaires
dizygotes, la prévalence des grossesses monozygotes ne parait pas éEtre

influencée par I’ethnie, I’age de la femme, sa parité ou son poids.

v' De nombreuses hypothéses ont été envisagées ; certaines ont été

completement abandonnées :

- La syphilis qui avait été mise en cause dans la premiére moiti¢ du

XXeme siecle
- L'ivresse au moment du coit
- L'alcoolisme du mari [67].

D'autres sont encore actuellement discutées. Toutefois, aucune n'est

véritablement démontrée.

v" Plusieurs auteurs ont noté des "épidémies de jumeaux conjoints" que ce
soit a Jérusalem [1], en Afrique du Sud [68] ou en Suede [61]. Ces
auteurs suspectaient une incidence saisonniere sur la production de
jumeaux conjoints, par le biais de modifications de la concentration

d'oxygene et de la température.

v' Un rapport de Rosa et al (1987) a mentionné I’exposition de la

grossesse a :

- La Griséofulvine (antifongique) : dans deux cas JC mais cela n’a pas

¢té confirmé [69]
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- La causalité des protéines (Activine, Nodal) : a été prouvée chez des

JC poulets mais pas chez ’homme [70].

- L’exposition chronique au rayonnement a faible dose: pourrait
favoriser la survenue de grossesses gémellaires et augmenter la

prévalence de JC [71].

v Actuellement, le mécanisme de formation des jumeaux conjoints,
oppose la théorie de la fission incompléte d’un seul embryon et celle de

la fusion entre deux embryons [2].
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ITI. DIAGNOSTIC
1. Circonstance de découverte :

Avant 1’¢re de la radiographie et de 1’échographie, quatre cas de jumeaux

conjoints avaient été suspectés cliniquement avant la naissance.
a) Circonstances cliniques :

e [’excés de hauteur utérine et I’hydramnios : existeraient, selon
WEDBERG [72], dans une grossesse sur deux en cas des jumeaux

conjoints.
e M¢étrorragies : plus rarement.

e Diagnostic a ’expulsion : était plus fréquent dans des observations
plus anciennes [73]. Actuellement le diagnostic de JC est rare au cours

du travail grace au développement du diagnostic prénatal.
b) Echographie systématique :

e Au cours du premier trimestre : réalisée entre 11 et 13 SA, et plus
précocement en cas d’antécédents particuliers ou de signes d’appel

inhabituels.

e [’¢échographie du 2¢me trimestre : réalisée habituellement entre 22 et

24 SA.

e [’¢échographie du 3¢me trimestre : réalisée entre 32 et 34 SA.
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2. Diagnostic anténatal :

Les jumeaux conjoints présentent a ce jour des difficultés diagnostiques et
thérapeutiques dans les pays africains par manque en moyens diagnostiques, en

personnel qualifiés, et en consultations prénatales.

En effet, le diagnostic prénatal permet de prévoir le moment, le lieu et le
mode d’accouchement en cas de jumeaux conjoints.

a) La radiographie du contenu utérin :

En 1967, Rudolph a rapporté le diagnostic par la radiographie du

contenu utérin de 16 cas sur 65jumeaux conjoints [57].

Son diagnostic était basé sur quatre signes radiologiques dont la

conjonction rendait probable le diagnostic de jumeaux conjoints [74] :

- Les deux tétes : situées au méme niveau et dans un méme plan.

- Lesrachis : en hyper extension.

- les jumeaux : anormalement rapprochés I'un de l'autre.

- Aspect constant en dépit des mouvements actifs et des essais de
mobilisation extrinséque.

- Toutefois, cet examen présente de nombreux inconvénients :

- L'exposition aux radiations.
- L'impossibilit¢ d'un diagnostic précoce.

- L'hydramnios, étant fréquent dans les jumeaux conjoints, géne

l'interprétation des clichés.

- ces critéres sont mis en défaut pour certaines catégories de jumeaux

conjoints
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b) L’échographie :

Wilson en 1976 a réalisé¢ la premiere échographie de JC a 35 semaines
d’aménorrhée [75]. Par la suite les diagnostics ont été faits de plus en plus
précocement.

De nombreux cas rapportés dans la littérature internationale sont

diagnostiqués a partir de la 9™ SA : Grutter en 1989, a mentionné la découverte
de thoracopage a 16SA [44], puis Hill (1997) a six SA et six jours. Maggio en

1985 a huit SA et cinq jours [43].

Méme si le diagnostic peut étre réalisé précocement, il doit étre toujours
confirmé au cours d’une échographie de 12-13 SA au deuxiéme et troisiéme
trimestre. En effet, les organes étant plus développés et le diagnostic devient

plus facile [3].

L’analyse ne doit pas s’arréter au diagnostic de JC, mais doit aussi
rechercher des anomalies malformatives associées compte tenu de leur plus

grande fréquence et de leur aggravation du pronostic.
¢ Les signes échographiques au premier trimestre de la grossesse :

L’examen doit s’aider de toutes les possibilités de 1’échographie (sondes

de hautes fréquences, voie endovaginale, échographie 3D, Doppler couleur etc.)

[76].
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> L’étude de la chorionicité :

La performance de cette étude dépend du moment de réalisation de cet
examen [54, 77] :

- Avant huit semaines d’aménorrhée la membrane amniotique n’est pas

toyjours identifiable.

- La disparition de la cavité extra-embryonnaire par accolement de la
et 13

membrane amniotique au chorion s’effectue entre 107

semaines.

- La vésicule vitelline est toujours visible dés la 6™ semaine et
disparait en méme temps que la cavité extra-embryonnaire (ccelome

extra-embryonnaire).
En cas de jumeaux conjoints :

- Il existe un seul sac gestationnel identifiable : avec une seule couronne

trophoblastique comme dans toute grossesse gémellaire monozygote.

- Il n’existe qu'une seule poche amniotique : qu’il ne faut pas confondre
avec le coelome extra-embryonnaire. En effet, la membrane
amniotique s’accole définitivement & la membrane chorionique entre
le 11°™ et 13°™ SA. Tant que le coelome extra-embryonnaire est

visible, son échogénicité est supérieure a celle du liquide amniotique.

- Il n’existe qu'une seule vésicule vitelline : située en extra-amniotique,
son identification permet de confirmer que la zone liquidienne située
autour de la membrane amniotique correspond bien au ccelome. Dans
les cas de JC, il n’existe jamais deux vésicules vitellines a la
différence des grossesses gémellaires monozygotes monochoriales

monoamniotiques [54].
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» Les signes embryonnaires ou foetaux
- Une seule masse embryonnaire est visible:

Elle est compacte quand D’accolement est important, souvent d’aspect
bifide. Toutefois, un examen superficiel risque d’ignorer 1’anomalie surtout
lorsqu’il n’existe qu’un seul pole céphalique notamment en cas de JC

céphalopages (figure 35).

Au contraire quand 1’accolement est minime, deux masses distinctes

peuvent aussi faire ignorer le diagnostic.

Figure 35:(A-D) Images ¢chographiques des jumeaux céphalopages a 13 SA. Tétes

fusionnées. (C) des images longitudinales des jumeaux. Les deux colonnes vertébrales sont

lices a la seule téte. (D) Les extrémités inférieures [37]
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- Examens des structures dupliquées [54]:

Il faut déterminer en premier la zone de raccordement des deux corps
(figure 36) en précisant le nombre d’organes dupliqués ou communs (figures 37-

38) et 1’étendue de la zone d’accolement.

Figure 37: a) Echographie 2D de jumeaux thoraco-omphalopages
a 10 SA. H=téte, T=thorax [36].
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Figure 38: b) Echographie par voie endovaginale de jumeaux conjoints 213 SA permettant de

visualiser en coupe transversale au niveau abdominal deux estomacs et un foie commun [78].
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» Les anomalies malformatives associées :

Les malformations associées qui sont fréquentes doivent étre dépistées par
'échographie car elles peuvent modifier grandement le pronostic des jumeaux

conjoints et donc la conduite a tenir. Elles représentent 50 % sur 1’un ou les deux

jumeaux [24 -57](figure 39).

4

Figure 39: déformation des pieds chez des jumelles craniopages [30].

Les anomalies cardiaques : sont les plus fréquentes
- L’hypoplasie pulmonaire

- L’omphalocele souvent commune (figure 40)

- Anomalies du tube neural

- Les fentes faciales

- L’imperforation anale

- Les anomalies du tractus génital qui sont 1’apanage des fusions
inférieures.
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Figure 40: a) jumeaux thoraco omphalopages associés a une omphalocéle (O)
et un kyste du cordon ombilical (fleche). b) échographie a 19 SA montrant un kyste du

cordon ombilical (fleche) autour de I’omphalocéle [79].
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3éme

¢ Signes échographiques au 2™ et trimestre de la grossesse :

Si le diagnostic n’a pas ¢été fait au premier trimestre, la recherche de tous
ces signes est en principe plus facile au 2°™ et 3°™ trimestre, les organes étant

plus développés (figure 41).

EiEjL EAEIF 90 ANE IR/ 817805 11 A7 5§

¥ [ in F il i TE ol ENFN §

Figure 41: a) aspect échographique de la fusion postérieure du pole céphalique

(craniopages a 37SA) [30]
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Figure 41: b) aspect échographique normal des parties antérieures

des poles céphaliques [30].

Dans le cas ou une décision de conservation de la grossesse a €té prise, la
surveillance échographique continue a rechercher I’apparition d’éventuelles
anomalies associées, et donne ainsi des précisions a 1’équipe chirurgicale pour

une conduite a tenir postnatale.

Le bilan écho cardiographique s’avere indispensable quelle que soit la
forme de jonction ; il est capital a visée pronostique lorsqu’on suspecte une

fusion cardiaque (figue 42).
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el | 1 | BT

Figure 42: échocardiographie in utéro montrant un cceur partagé
chez des jumeaux thoracopages [80].
Actuellement, 1’étude cardiaque des JC par les ultrasons in utéro est
devenue facile grace au développement technologique et la bonne pénétration du
liquide amniotique, alors qu’apres la naissance les poumons étant gonflés d’air,

empéchent une visibilité optimale [81].
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c. Le Doppler obstétrical :

L'examen doppler, en obstétrique, occupe une place grandissante dans la
prise en charge de la grossesse gémellaire. En effet, de nombreux sites

d'explorations feetaux et maternels sont possibles:

- Le Doppler de I’artere ombilicale : permet une exploration du versant
feetal de la circulation materno-feetale, particuliérement intéressante en
cas de complications, notamment, en cas de retard de croissance intra
utérin. En effet, I’index diastolique nul ou égal a un, est un marqueur de
gravité qui nécessite une hospitalisation, du fait du risque de mortalité

périnatale importante.

- Le Doppler cérébral : témoigne la redistribution vasculaire qui survient
en cas d’acidose, d’hypoxie ou d’hypercapnie et donc de

décompensation d’une souffrance feetale chronique.

- Le doppler veineux peut aider dans la prise en charge des grossesses

monochoriales compliquées.

- Le Doppler utérin : permet ’exploration du versant maternel de la

circulation materno-fcetale.
d. Imagerie par résonnance magnétique nucléaire :

L’imagerie par résonance magnétique (IRM) n’a pas d’effet délétere sur le
feetus, se réalise apres sédation feetale pour ralentir les mouvements feetaux et

minimiser qui les artefacts.
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Elle permet de fournir une qualit¢ d'image supérieure a celle de
I'échographie bidimensionnelle et doit étre considérée en complément aux
ultrasons pour la caractérisation prénatale de certaines anomalies [82] (figure
43).Elle est réalisée au cours du troisieme trimestre puisque le foetus devient
plus large et moins mobile [83]. Compte tenu de sa meilleure différenciation
des tissus, son plus grand champ d’étude et ’absence d’effet biologique néfaste
sur le foetus, 'IRM ultra-rapide tend a occuper un role important dans le
diagnostic anténatal des anomalies fcetales, surtout lorsque les résultats

échographiques sont ambigus ou incertains [83].

Figure 43: IRM prénatal de jumeaux thoraco-omphalopages

montrant la fusion du sternum et de I’abdomen [84].
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e. Le caryotype :

Le caryotype permet I’étude morphologique globale du matériel héréditaire
et le dépistage des anomalies du nombre et de structure des chromosomes.
Toutefois, sa réalisation n’est pas systématique, puisque les anomalies
chromosomiques n’ont pas d’incidence particuliére dans le cadre de JC [65]. En

effet, les indications du caryotype en cas de JC n’ont aucune particularité.
De ce fait, le caryotype est indiqué dans les situations suivantes:

- QGrossesse a risque de trisomie 21fcetaleavec un test combiné >1/250.
Celui-ci est évalué a partir de la combinaison entre I'dge maternel, les
marqueurs sériques maternels et 1'épaisseur de la nuque mesurée au

premier trimestre.
- Signes d’appels échographiques
- Antécédent de grossesse avec caryotype anormal
- Les anomalies chromosomiques parentales

- Diagnostic de sexe pour les maladies li¢es a I’X.
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Diagnostic anténatal de JC :

. IRM:
Echographie Caryotype feetal :

obstétricale : (T3)

(T1,T2,T3)

1

- Meilleure résolution

Un seul sac gestationnel d’image
- Etude anatomique

Une seule couronne trophoblastique compléte
Une seule poche amniotique - Analyse de la complexité
Une seule vésicule vitelline de la conjonction des

] organes.
Une seule masse embryonnaire - Préciser la possibilité de
Anomalies malformatives associées : séparation chirurgicale et
hpoplasie pulmonaire, omphalocéle, guide son abord et ses

techniaues.

déficit du tube neural, fente faciale,

Indiqué en cas de :
- Grossesse a risque de trisomie 21.
tractus génital. - Signes d’appels échographiques
- Antécédent de grossesse avec caryotype
anormal
- Anomalies chromosomiques parentales
- Diagnostic de sexe pour les maladies
licesaI’X

imperforations anale, anomalies du

Récapitulatif du diagnostic prénatal
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3. Evolution et complications des JC:
En dépit des progrés obstétrico-pédiatriques au cours des dernieres années,
les grossesses gémellaires comme les JC, restent des grossesses a haut risque

exposent a un certain nombre de complications spécifiques et non spécifiques.
e Complications non spécifiques : liées a la gémellité
a) La prématurité :

La prématurité représente la premiere grande complication des grossesses
gémellaires et la premiere cause de mortalité. En effet ; environ 50% des
patientes accouchent avant 37 semaines d'aménorrhée (SA) [85] ; et les
naissances entre 26 et 30 SA sont 10 fois plus fréquentes qu’en cas de grossesse
unique, et celles entre 31 et 34 SA est 7 fois plus élevée qu'en cas de grossesse
unique [86]. Les grossesses monozygotes monochoriales ; y compris les JC, ont

le taux de prématurité le plus élevé (51%).

Les conséquences pédiatriques peuvent étre dramatiques :

Si poids <1000 g : les nouveaux nés doivent étre transférés en

réanimation

Si1 1000 < poids < 1500 g : 80% sont transférés en réanimation

Si 1500 < poids <2500g : 20% seulement sont transférés

Si poids> 2500g: 1% des enfants sont transférés.

Effet, 11 existe une relation directe entre le poids de naissance ou le terme

de grossesse et le risque de morbidité néonatale [86].
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b) Retard de croissance intra-utérin :

Il s'agit du pome grand risque apres la prématurité en cas de grossesse
gémellaire. Le retard de croissance intra-utérin (RCIU) aboutit & un poids de

naissance au-dessous du 10°™ percentile.

Un poids de naissance inférieur au 3cme percentile, est un signe de gravité,
expose au risque d'anoxie anténatale, per-partum et postnatale avec ses
conséquences ceérébrales (hémorragies cérébrales et risques d’handicap),
métaboliques (hypoglycémie) et hématologiques (thrombopénie, trouble de la

coagulation).

Plusieurs causes peuvent étre invoquées : HTA maternelle, insuffisance de
perfusion placentaire due a la surdistension utérine et aux anastomoses

vasculaires [87].
¢) La souffrance feetale aigue

Les jumeaux ; notamment le cas des JC ; sont souvent expos€s a 1’anoxie
perpartum en rapport avec une présentation anormale, un retard a 1I’expulsion du

jumeau, a la procidence du cordon ou un décollement placentaire [88].
d) Autres complications :

- L’hypertension artérielle : les patientes ayant une grossesse gémellaire,
ont un risque ¢élevé (multiplié par 3) d’hypertension gravidique et de pré-

¢clampsie. La survenue des complications est plus précoce et plus sévere [89].

- L’hydramnios : est plus fréquent en cas de grossesse gémellaire, il

prédispose aux risques de présentations dystociques et procidence du cordon.
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e Complications spécifiques:
a) Les malformations congénitales :

La fréquence des malformations congénitales en cas de grossesse

monozygote, notamment les JC, est multipliée par 3 [90].
Les malformations les plus fréquemment citées sont :
- Les troubles de fermeture du tube neural
- L’hydrocéphalie
- Les fentes labiales
- Les cardiopathies.

- L’association VATER ou VACTERL : qui comporte des anomalies
vertébrales, anales, cardiaques, trachéales, cesophagiennes, rénales et

des membres.

- Les malpositions feetales : peuvent étre responsables de luxations

congénitales de la hanche, plagiocéphalie et de torticolis [87].
b) Anomalies chromosomiques :

Le risque de transmission de maladie autosomique récessive en cas de

grossesses gémellaires est de 6,25% touchant les deux enfants.
¢) La mort in utéro :

La prévalence de mort feetale d’'un jumeau est d’environ 0,5 a 6,8% avec un
risque 3 fois plus important dans les grossesses monochoriales (3,7%). Les

¢étiologies les plus fréquents sont :
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L’insertion vélamenteuse du cordon entrainant un RCIU wvasculaire

majeur

Le nceud sur le cordon,

Les anomalies congénitales

Les autres complications spécifiques des grossesses gémellaires

monochoriales [87].
En effet, les 1ésions les plus fréquemment retrouvées sont :

- Neurologiques (dans 75% des cas) : il s’agit essentiellement

d’encéphalopathies multi-kystiques et de porencéphalie
- Rénales (15%) : nécrose corticale
- Digestives (15%) : atrésie de localisations variables

Dans le cas de jumeaux conjoints, la mortalit¢ d’un jumeau est suivie par
celle de I’autre, suite au passage de thromboplastines tissulaires provenant du

jumeau mort.
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Complications des JC

Non spécifiques :

- Prématurité
- RCIU

- SFA

- HTAG

- Diabéte gestationnel

Récapitulatif des complications en cas de JC
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4. Surveillance obstétricale :

Du fait de Iaugmentation du risque de mortalité en cas de JC et de leur
relative rareté. Une surveillance clinique et échographique est recommandée ;
devrait étre faite par une équipe expérimentée, dans une structure hospitalicre
tertiaire [91], qui dispose d’une unit¢ d’obstétrique, de néonatalogie et de

réanimation néonatale.

La surveillance échographique doit étre réguliere et précoce (dés 16 SA),

effectuée tous les 15jours voire de fagcon hebdomadaire. Elle permet :
- La surveillance de la croissance : courbe de croissance
- Le dépistage des anomalies morphologiques associées
- Le contrdle de la présentation
- L’appréciation de la quantité du liquide amniotique
- L’étude des annexes : placenta et cordon
- Le dépistage du risque de prématurité : grace a I’échographie du col.

L’intensification de la surveillance obstétricale en cas de facteurs de risque
(en hospitalisation) et la prise en charge adéquate améliorerait le pronostic et

diminuerait la mortalité prénatale.
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La prise en charge

(PEC)

LS
(OB~ S —7 =)
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Une fois le diagnostic posé, des informations préalables orientent la prise

en charge, notamment :

L’importance de la jonction

La viabilité des feetus

L’existence d’autres malformations associées

L’existence d’anomalies chromosomiques

Et la possibilité de séparation [92-93-94].

La prise en charge doit étre multidisciplinaire dans une structure
hospitaliere tertiaire impliquant une collaboration étroite entre obstétriciens,

chirurgiens, anesthésistes et néonatologues.
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I. LA PEC OBSTETRICALE :

Nous envisagerons, en fonction des découvertes échographiques et du
devenir possible des jumeaux conjoints, les modalités d'accouchement ou de la

prise en charge obstétricale.

La prise en charge obstétricale est fonction de la décision conservatrice ou
non : si la décision de conserver la grossesse est choisie, la surveillance se fera
jusqu’a terme de facon multidisciplinaire. Dans ce cas, les conditions d’accueil

et de prise en charge postnatale sont organisées avant la naissance [95].
1. L’accouchement par voie basse :

» Caractére dystocique de ’accouchement des JC:

L’accouchement a terme par voie basse des jumeaux conjoints est un
événement rare pouvant mettre en jeu le pronostic maternel tant vital que
fonctionnel [59-84]. En effet, lorsque le diagnostic est méconnu,
I’accouchement par voie basse ou la tentative d’accouchement par voie basse
peut engendrer de graves 1ésions maternelles (figure 44) [84]. Ainsi, il n’est

possible qu’en cas de: prématurité, mort in utéro et de faible poids.
» Techniques obstétricales :

Bien que ce soit un événement rare, tout obstétricien peut se trouver

confronté¢ a un accouchement de jumeaux conjoints par voie basse.
RUDOLPH [96] a décrit les techniques obstétricales d'extraction :

- selon lui la présentation du siége est la plus favorable, puisqu'une

traction sur les jambes, pourrait aboutir a l'accouchement simultané
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des 2 troncs, si les jumeaux ne sont pas trop gros et le bassin
maternel est favorable, ensuite, si les 2 tétes sont suffisamment
mobiles et indépendantes, elles peuvent étre dégagées l'une apres
l'autre avec ou sans forceps, en relevant les corps des jumeaux sur
'abdomen maternel.

- Pour les présentations céphaliques, l'accouchement par voie basse se
révele plus difficile. Selon E.FINE (cité par RUDOLPH — [96]), une
fois la téte du premier jumeau pulsée, les jambes doivent étre
extériorisées, de sorte que le corps entier du premier jumeau soit
accouché, a l'exception de sa zone d'union avec le second. Ensuite,
le second jumeau est accouché par extraction de sicge.

- -Selon RUDOLPH, les fcetus peuvent étre accouchés simultanément
en glissant le corps de 'un sur l'autre, en fixant la téte de l'un sous le
menton de l'autre, permettant leur engagement ensemble. Mais cette
technique suppose un pont d'union lache ; fait de tissu mou tel qu'en
présentent les xiphopages.

- Seuls les craniopages ne poseraient pas de probléme a l'expulsion,

leur accouchement pouvant étre consécutif [97].

Ces techniques décrites pour les accouchements spontanés sont

¢videmment utilisables en cas d'ITG par voie basse et tardive.
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Figure 44: accouchement par voie basse d’un jumeaux thoraco-omphalopages ; téte collé a la
vulve avec procidence du cordon ombilical et

des deux mains [40].
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2. La césarienne:

La césarienne pour ce type de malformation peut se révéler difficile et

nécessiter une incision corporéale ce qui diminue la qualité de la cicatrice.
e Elle prend intérét :

- En cas de séparation chirurgicale : C'est évidemment la méthode de
choix lorsqu’on envisage une séparation chirurgicale d’urgence. En
effet, elle permet une préparation optimale [98] avec transfert de la
mere dans un centre approprié, muni de différents spécialistes :
obstétriciens, néonatologues, chirurgiens pédiatres [99].

- En cas de disproportion foeto-pelvienne : elle permet d'éviter un
accouchement dystocique [72- 75], pouvant se compliquer de rupture
utérine, traumatismes foetaux et mort feetale [67]. Elle est pratiquée
au dela de 24 semaines d’aménorrhée, aprés maturation pulmonaire,

le plus souvent a terme vers 38 semaines d’aménorrhée.
3. L’interruption thérapeutique de la grossesse :

Lors de la découverte de jumeaux conjoints non viables, l'interruption de
grossesse devrait étre recommandée. En cas de décision non conservatrice, elle
est pratiquée par voie basse avant 24 semaines et par césarienne au-dela de 24

semaines pour réduire le risque de morbidité [96].

Toutefois, la 1égalité de I’avortement précoce des jumeaux conjoints differe
d’un pays a l’autre. Au Maroc, I’avortement médical, seul type autorisé, n’est
permis que lorsque le maintien de la grossesse met en jeu le pronostic vital

maternel.
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PEC obstétricale :

v

Césarienne :
ITG : AVP :

|

|
|
v 4 4

, ., - Disproportion
Discuter si : - Prématurité prop

. , f _ 1 .
- Mort in utéro ceto-pelvienne

- JC non viable - Faible pois de - Si séparation

] . chirurgicale
Menace du naissance , g
o . révue.
pronostic - ITG par voie basse. P
maternel.

Récapitulatif de la PEC obstétricale
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II. PEC NEONATALE :

L’imagerie postnatale (I'IRM et Scanner), permet de déterminer le type de
fusion, d’établir un bilan anatomique précis des différentes anomalies et

d’orienter ainsi la décision thérapeutique [81].
On distingue trois catégories:

- Groupe I: aucune intervention chirurgicale n’est indiquée. C’est le
cas de fusion cardiaque ou cérébrale complexe. Des soins palliatifs

seront alors indiqués jusqu'a la mort des jumeaux conjoints.
- Groupe II: une séparation d'urgence est effectuée.

- Groupe III: la séparation est effectuée lorsque I'état du nourrisson est
stable, permettant de procéder a toutes les investigations nécessaires
pour préciser l'anatomie de I'union. Elle devrait étre programmée
idéalement autour de 3 mois, en effet, a cet age les tissus sont souples

et I’état physiologique est optimal.
1. Prise en charge médicale :

Les jumeaux conjoints continuent a susciter une polémique importante au
niveau ¢éthique et 1égal parmi les médecins, avocats, juges et toutes personnes
non-initiées [100- 101]. A ce jour, plusieurs questions persistent encore, devrait
étre universellement résolues notamment: le consentement des autorités, le
risque opératoire acceptable, la qualité de vie postopératoire et le fait de savoir

s’il s’agit d’'un ou de deux étres humains.
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En cas de JC portant d’anomalies graves ou partageant les organes vitaux
(fusion complexe du cceur, craniopages type complet), la chirurgie de
séparation n’est plus possible. De méme ; lorsque les parents refusent la
séparation de leurs enfants, une prise en charge médicale et des soins palliatifs

devraient étre fournis :

Une alimentation équilibrée
- La lutte contre la douleur

- La physiothérapie

- Larééducation

les soins infirmiers

2. La prise en charge chirurgicale :
a. La chirurgie d’urgence :

Dans certaines conditions, une chirurgie de séparation urgente est indiquée,

immédiatement aprés la naissance ou dans la période néonatale, notamment:

e Lorsque la condition d'un jumeau menace la survie de l'autre (c’est le

cas d’une maladie cardiaque congénitale complexe, cardiomyopathie ou

septicémie).

e Lors d’une détérioration des deux jumeaux en cas de troubles
hémodynamiques et respiratoires. C’est le cas des jumeaux

thoracopages.
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e Aprés traumatisme de la zone de jonction (en cas de type

omphalopage), notamment au moment de I’accouchement.

e Lorsque I'état de 'un des jumeaux est incompatible avec la vie (c’est le
cas de : l’anencéphalie, acardiaque, anomalies congénitales complexes

ou mort-nés), mais l'autre jumeau a une bonne chance de survie.

e D’autres circonstances peuvent indiquer une chirurgie d’urgence:

occlusion intestinale, rupture d’omphalocele.

Dans toutes les études, la chirurgie de séparation urgente est associée a un
mauvais pronostic ; la mortalit¢ est élevée (75%), essentiellement li¢e aux
causes de séparation urgente et au manque de planification de la procédure

d’anesthésie chirurgicale.

De plus, une fois la chirurgie d'urgence est réalisée, les résultats des
explorations peuvent indiquer 1’existence d'autres anomalies incompatibles avec

la vie.
b. La chirurgie de séparation programmée :

Une séparation de jumeaux conjoints réussie dépend de : la précision des
organes partagés, le bilan d’imagerie post-natale, la planification préopératoire

compléete, et les techniques opératoires maitrisées [102].
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¢ Equipe multidisciplinaire:

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

planification.

Cette équipe, comprend des chirurgiens spécialistes selon les exigences de
chaque cas, en plus de psychiatres, psychologues, les services sociaux, les
physiothérapeutes, et les soins infirmiers spécialisés. Apres la présentation de
chaque cas, le chef de 1’équipe prend en charge I’initiation de [’équipe
multidisciplinaire en mettant ’accent sur les membres dotés d’une expérience

préalable.
+» Explorations préopératoires :

e ['imagerie préopératoire (IRM et TDM) (figures : 45-46-47-48): est
essentielle pour la planification chirurgicale et pronostique, elle

permet de :

- Préciser les caractéristiques anatomiques de chaque enfant

- Comprendre la complexité des conjonctions d'organes

- Et d’identifier les structures qui sont présents ou absents [81].

e La radiographie avec injection de produit de contraste : permet une
excellente  évaluation uro-génitale et digestive. Toutefois,
I’administration du produit de contraste doit étre judicieuse pour
éviter le surdosage : une injection séparée de chaque enfant et deux

examens a des intervalles corrects sont recommandés.
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e ['angiographie : permet d’étudier la vascularisation des organes et
de déterminer les rapports sanguins entre les jumeaux. En effet,
I’évaluation des shunts et anastomoses vasculaires (figure 49) est

capitale pour les anesthésistes.

e Le cathétérisme cardiaque : est indiqué si une chirurgie cardiaque est
nécessaire. Il permet d’identifier les connexions intracardiaques et
d’étudier les cavités cardiaques. Toutefois, il est de moins au moins
utilisé, grdce au développement des technologies écho

cardiographiques.

e Place de la sédation : les explorations préopératoires nécessitent
souvent I’administration de sédatifs ou anesthésiques ; pour réaliser
une sédation simple ou une anesthésie générale complete. Dans tous
les cas, une évaluation complete et exhaustive pré-sédative doit étre

effectuée. Le choix de la technique dépend des facteurs suivants:
- L’age et la taille des jumeaux

- Le site et de la complexité de la conjonction

- L’anatomie des voies aériennes

- Le degré de la douleur causée par la procédure

- La durée de I’exploration

- La disponibilité et faisabilité du cathéter intraveineux

Les agents couramment utilisés comprennent le propofol, la kétamine, le

fentanyl et la dexmédétomidine.

Quel que soit la  technique utilisée, la surveillance devrait inclure

l'oxymétrie de pouls, ECG, pression artérielle, et, si possible, la capnographie.
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Figure 45: TDM postnatal des 2 jumelles omphalopages

montrant une fusion hépatique totale [103].

HOFITAL EHFANTS MATERNLITE RABAT

Figure 46: Bilan des anomalies osseuses par TDM avec reconstructions 3D
chez des jumelles pygopages : Fusion des vertebres sacro-coccygiennes,

2 symphyses pubiennes, 4 membres inférieurs [103].
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Figure 47: TDM postnatal chez JC omphalopages

avec deux vésicules biliaires distinctes [103].
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Figure 48: IRM chez parapages montrant rachischisis, moelle

bas insérée et une fusion des vertébres lombaires [103].
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Figure 49: échographie préopératoires chez JC thoracopages a J30, A) communication
des vaisseaux sanguins dans le foie. (B-C) Doppler montrant I’absence de I’art hépatique
du jumeau 1. (D) I'échographie Doppler de l'artere hépatique montre que le spectre de

fréquences chez le jumeau 2 était vers le foie [104].
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¢ Principes de séparation chirurgicale :
- Moment de la séparation :

La séparation est prévue entre 1’dge de 4 et 11 mois. En effet, a cet age les
enfants sont plus grands, leur expansion tissulaire est adéquate pour permettre la
fermeture de la peau [105] et les explorations sont plus significatives. Au-dela
de cet age, les problemes psychologiques liés a la séparation deviennent plus

accentues [105].
- Le plan opérationnel :

Il dépend de la configuration anatomique, et des différentes variations
anatomiques. En effet, les spécialistes impliqués sont nécessaires en fonction de
la zone d’union notamment : chirurgiens cardiaques, urologues, chirurgiens

orthopédistes, neurochirurgiens et des chirurgiens plastiques [95].

En cas de séparation hépatobiliaire, il faut toujours tenir compte de
I’importance des anomalies cardiaques associées, du fait de leur fréquence

¢levée et de leur influence sur le résultat chirurgical [106].
- L’hémorragie :

Elle est a la fois chirurgicale et anesthésique, peut étre soudaine et

importante jusqu’a 2 a 3 fois du volume sanguin de chaque enfant [107].
Elle peut étre massive en cas de :
e Jumeaux craniopages
e Jumeaux thoracopages avec un seul coeur
o foies largement fusionnés

e fusion osseuse importante.
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¢ Lareconstruction apreés séparation :

Devrait étre précédée par une mise en condition des deux nourrissons afin

d'optimiser leur transfert en unité de soins intensifs [107].

Diverses techniques ont été utilisées pour la couverture de peau aprés

séparation :

- Les volets cutanés : peuvent étre effectués a partir de la paroi abdominale
et utilisés pour la fermeture primaire, ils sont suturés sous grande tension
[108].Toutefois, elles sont sujettes a la dégradation, ce qui prolonge la
convalescence et peut entrainer une exposition des viscéres [109]. D’autre part,
le retour veineux vers le cceur peut étre altéré en cas de fermeture serrée,
notamment au niveau thoracique [110]. De ce fait, l'utilisation d'un filet
synthétique [un implant en polyéthyléne poreux et un fil monofilament de
polypropyléne] a été suggérée pour reconstruire le sternum et la paroi

abdominale [110], suivie d'une greffe cutanée retardée.

- L'expansion tissulaire (figures 50,51 et 52) : augmente le succes de

séparation chirurgicale des jumeaux conjoints [111], ses avantages sont:
e [’éviction des défauts de plaies abdominales
e Diminution de la tension sur les plaies abdominales fermées
e [’utilisation é¢largie du tissu adjacent a la réparation structurelle
e Laréduction des besoins de greffes de peau

e Le rapprochement de la couleur de la peau et de la texture de

différents tissus

e [a diminution du risque li¢ a la ventilation et la pression intra-

abdominale provoquées par des fermetures étanches.
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- Toutefois ses complications sont représentées par:
e [’infection
e [a formation dhématome
e Lanécrose de la peau
e [a déhiscence de la plaie
e Les fuites de fluide a partir du dispositif d'expansion
e [L'exposition de lmplant a l'extérieur de la plaie chirurgicale.
¢ Soins postopératoires :

Apres l'intervention, les nourrissons ont besoin d'un suivi méticuleux dans
une unité de soins intensifs. Une bonne surveillance, invasive et non invasive,
est nécessaire a I'évaluation cardio-respiratoire ; permet d’améliorer le taux de
survie. De plus, l'utilisation d'un systéme de surveillance neurologique et
stimulateur musculaire diminue la morbidité a long terme liée aux complications

neurologiques.
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Figure 50: mesure de la plaie aprés séparation prévue

chez des jumeaux pygopages [33].

Figure 51: une expansion a été réalisée, jusqu'a 500cc a été gonflé

aprés 10 semaines (a) vue de coté (b) vue de dessus [33].
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Figure 52: La fermeture primaire de la peau a été possible (a)

un volet élargi transversal (b) [33].

+ Résultats :

La véritable difficult¢ de cette pathologie, est la séparation qui n’est pas
toujours possible (49 a 62%), [5- 6], pas toujours facile et de pronostic incertain

méme aupres d’équipes expérimentées [5-6-85].

En effet, la chirurgie des jumeaux conjoints est souvent complexe. De
plus, l'expérience chirurgicale des JC traditionnellement limitée a quelques
centres dans le monde est actuellement élargie dans de nombreuses parties du

monde, comme la Chine, 1'Arabie saoudite, et la Nouvelle-Zélande [112].
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e Selon le type de JC :

La premié¢re séparation réussie de jumeaux conjoints a été réalisée par
Fatio en 1689 :la séparation des omphalopages s’est effectuée en
serrant lentement une bande d'encerclement autour de la connexion
jusqu'a la nécrose du pont commun [113]. En effet, les cas les plus

réussis sont présentés en cas de type omphalopages.

La premicre séparation réussie des jumeaux thoracopages avec coeur
conjoint a ¢été réalisée en 1979, donnant un seul enfant
survivant. Toutefois, une séparation réussie des jumeaux thoracopages
ayant le cceur conjoint est difficile et les résultats sont trés pauvres.

Par ailleurs, en 1’absence de jonction cardiaque, la séparation devient

possible [113].

Les perspectives pour les jumeaux craniopages visent a déterminer si
la jonction du cerveau est compléte ou incompléte, mais le résultat

généralement est médiocre.

En cas de jumeaux ischiopages, les enfants se retrouvent avec de

graves handicaps a long terme.

Chez les jumeaux pygopages les structures qui nécessitent la

séparation ne sont généralement pas essentielles a la survie.
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e Les complications postopératoires :

O

Dans tous les cas, les complications postopératoires 1mmédiates

sont liées a:

La transfusion sanguine massive

La fermeture étanche

La chirurgie prolongée

et aux modifications anatomiques.

Les causes de décés sont par ordre de fréquence : les complications
cardiovasculaires et respiratoires, Suivi des hémorragies, 1'hypoxie,
l'hypercapnie, 1’acidose, hypothermie, hypotension, et Ie

déséquilibre ¢électrolytique [114].

Le sepsis est a la fois un probléme a court et a long terme et peut

avoir un impact sur la morbidité et de la mortalité.

La lutte contre la douleur est obligatoire. Ainsi, 1'utilisation précoce
de la gabapentine doit étre envisagée pour prévoir le syndrome de

douleur chronique.

En cas de jumeaux plus agés, il faut lutter contre l'anxiété de

séparation apres I’intervention chirurgicale.
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PEC
médicale

Chirurgie
d’urgence :

Chirurgie

programme :

/

PEC médicale

___/
4

=

PEC néonatale

Chirurgie d’urgence Chirurgie programmée

JC porteurs d’anomalies graves ou organes vitaux partagés
Refus ou impossibilité de séparation chirurgicale :

Soins palliatifs

Alimentations équilibrée

Lutte contre la douleur

Physiothérapie

Rééducation

Soins infirmiers

V....V.....V

Menace de la survie d’un ou deux jumeaux :

Maladie cardiaque complexe

Cardiomyopathie

Septicémies

Détérioration hémodynamique d’un ou deux jumeaux
Traumatisme de la zone de jonction

Présence d’un jumeau incompatible avec la vie :
Anencéphalie

Acardiaque

Mort né

Malformation congénitale complexe

Autres : occlusions intestinale, rupture d’omphalocéle.

Equipe multidisciplinaire

Imagerie préopératoire : radiographie, TDM, IRM, angiographie,
cathétérisme cardiaque

Moment de séparation : 4 a 11 mois

Plan opérationnel précis en fonction du site d’union
Reconstruction et soins post opératoires.

Récapitulatif de la PEC néonatale
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III. PRISE EN CHARGE ANESTHESIQUE :

Les jumeaux conjoints peuvent nécessiter une anesthésie soit pour les
procédures diagnostiques ou chirurgicales, notamment la chirurgie de
séparation. Ils répondent aux principes généraux d’anesthésie pédiatrique,

néanmoins, ils ont quelques spécificités.

En effet, la prise en charge anesthésique exige une équipe anesthésique
qualifiée et expérimentée avec ¢€laboration d’un plan précis, une surveillance
rigoureuse, une gestion des voies respiratoires, un remplissage adapté et une

bonne gestion pharmacologique des agents anesthésiques [115-116].
1. Principes généraux :

- L’anesthésie des  jumeaux conjoints est complexe. En effet, les

anesthésistes doivent traiter chaque enfant comme un individu séparé :

- Toute détérioration de I'état des jumeaux doit étre prévue, des mesures

d'intubation et de réanimation d'urgence doivent étre controlées.

- Deux ¢équipes d'anesthésie sont nécessaires, de méme que  deux
fournisseurs d'anesthésie: un pour chaque enfant. Deux tables opératoires
devraient étre disponibles : I’intervention commence sur une table, la seconde

est utilisée lorsque les jumeaux sont sépar€s.

- Aucun agent d'induction, en particulier les relaxants musculaires, ne doit
étre administré a un nourrisson avant le controle des voies aériennes du

deuxieme jumeau.
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2. Particularités anesthésiques selon le type de JC:

a- Jumeaux thoracopages :

Ils sont associés a un risque important de complications respiratoires et
cardiovasculaires, notamment le risque de détérioration brusque de la fonction
cardio-respiratoireen préopératoire, entrainant la mort prématurée de deux

nourrissons [113].

D’autre part, la gestion des voies aériennes est difficile lorsqu’il existe une
extréme lordose et une hyperextension. Dans ce cas, I’intubation du premier
jumeau doit étre faite tout en prenant soin de l'autre jumeau. Il n'est pas conseillé
de paralyser un nourrisson avant de contrOler les voies respiratoires des deux

jumeaux, sauf en cas d’un jumeau mort.

Dans ce type de JC, il est généralement plus facile d’intuber les enfants

quand ils sont sur leurs cotés, la face tournée vers le haut.

L'utilisation du masque laryngé n'est pas aussi réussie dans ce type. Une
fois les enfants anesthésiés, 1’intubation fibroscopique est alors utilisée. Il peut
étre utile d'insérer un tube naso-pharyngé (une sonde endotrachéale [ETT])

dans une narine pour fournir de 1'oxygene [113].

Pour éviter D'instabilit¢ cardiovasculaire et respiratoire, secondaire aux
variations des pressions intra thoraciques, il faut programmer une ventilation a

pression positive chez les deux nourrissons.

L’acces vasculaire central (sous-claviere, jugulaire interne ou fémorale),
est difficile en raison des différentes variations anatomiques, d’ou I’'intérét de

I’exploration échographique préopératoire.

L’hémorragie, comme pour la plupart des jumeaux conjoints, peut E&tre

importante (deux a trois fois les volumes du sang estimé).
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b- Jumeaux omphalopages :

La fusion peut aller d’un tissu fibreux ou une partie du foie a une
conjonction plus complexe. Lorsque les foies sont largement fusionnés,

I’hémorragie peut étre importante.

L'accés des voies aériennes peut étre difficile, mais pas aussi dangereux
que chez les jumeaux thoracopages, mais dans les formes les plus complexes,

les défis ventilatoires sont les mémes [113].
c- Jumeaux ischiopages et pygopages :

Généralement, la gestion des voies aériennes ne pose pas de probleme, sauf
lorsque la conjonction est complexe. Chez les jumeaux ischiopages, une

chirurgie pour obstruction intestinale peut étre nécessaire avant la séparation

[113].
d- Jumeaux craniopages :

La gestion des voies aériennes de ces jumeaux est souvent un défi en raison

de la proximité de la téte et le visage des nourrissons (figure 53).

L'état neurologique préopératoire doit étre documenté minutieusement, car
le degré du déficit neurologique apreés une chirurgie dépend de 1'é¢tendue de la
conjonction du cerveau, du syst¢tme vasculaire, et méningé et de la complexité

de la procédure.

En effet, lorsque les sinus veineux des jumeaux sont en communication au
niveau de la fusion, ’hémorragie peut étre énorme, ce qui limite la possibilité

d'une chirurgie de séparation [115].
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L'acces vasculaire central peut étre limité a la voie fémorale.

Figure 53: anesthésie des jumeaux craniopages incomplets [117].

3. Etapes d’anesthésie pour une chirurgie de séparation :
a- La prémédication :
Chaque paire de jumeaux doit €tre traitée individuellement.
Les Sédatifs ou anxiolytiques ne sont généralement pas nécessaires

- En cas de jumeaux plus agés, la sédation fait appel aux molécules

suivantes :midazolam, triméprazine, 1’hydrate de chloral [116],

- En cas des jumeaux nouveau-nés, |’atropine n’est nécessaire que
lorsqu’il existe un risque de stimulation vagale (par exemple, avec
laryngoscopie ou la bronchoscopie) ou lorsque 1’utilisation de la

kétamine est prévue.
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b- L’induction :

Le choix des techniques de I’induction dépend de 1’acces par voie

intraveineuse, I’état de santé de chaque enfant et des médicaments disponibles.

La relaxation musculaire doit étre utilisée aprés controle des voies

aériennes.

En cas d’acces difficile aux voies respiratoires: I’induction par inhalation

avec le sévoflurane ou [I’utilisation intraveineuse de kétamine peut Etre

utile [114].

Chez les nourrissons ayant une cardiopathie congénitale cyanogéne ou
ayant une anatomie complexe, la kétamine par voie intraveineuse est une

alternative utile [114].

Le type de la sonde d’intubation endotrachéale ETT et la voie utilisée
(orale ou nasale) sont déterminés par le type de liaison (la voie nasale n'est pas
adaptée pour la chirurgie des jumeaux craniopages , elle est difficile chez les

jumeaux thoracopages).

En cas de JC hémodynamiquement stables et de libert¢ des voies
aériennes, I’induction par voie intraveineuse a l'aide de propofol, I'¢tomidate,

thiopental et la kétamine peut étre utilisée avec succes.
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c- Le monitorage :

Le débit wurinaire doit étre surveillé constamment au cours de

I’anesthésie.

- La surveillance de la température est essentielle pour assurer une

normothermie.
- Le contrdle ventilatoire doit étre synchronisé chez les JC.
- La surveillance cardiovasculaire est nécessaire dans tous les cas.

- La surveillance de la fonction neurologique et le controle de la
circulation sanguine cérébrale et l'oxygénation pendant la séparation est

importante.

- De méme les gaz du sang artériel, les électrolytes, et les paramétres de

la coagulation doivent étre controlés régulicrement.
4. Complications anesthésiques:

e Diminution de la pression artérielle :

Pendant 1’anesthésie, la vasodilatation d’un jumeau peut provoquer une
baisse significative de la pression artérielle de I'autre. L’assistance cardiaque
est alors nécessaire au début pour chaque jumeau, de méme que I’utilisation

précoce des inotropes [113].
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e L’hémorragie :

Lorsque [D’anesthésie régionale n’est pas possible, on a recourt a
I’infiltration d’un anesthésique local, par un vasoconstricteur, pour réduire

I’hémorragie [113].
e Le collapsus circulatoire :

Le collapsus circulatoire 1i¢ a la séparation peut €tre du a I’insuffisance
surrénalienne d’ou I’'intérét de l'utilisation de stéroides en périopératoire [118 —

119 - 120].
Les autres causes du collapsus circulatoire de la séparation sont :

- Les hémorragies entrainant une réponse vagale (en particulier lors des

séparations osseuses ischiopages, pygopages)

- Les anomalies cardiaques non diagnostiquées.

En conclusion, La séparation des jumeaux conjoints est un réel défi.
L’imagerie établit un bilan anatomique précis des différentes anomalies et
oriente ainsi la décision thérapeutique. La particularité anesthésique exige la

présence d’une équipe qualifiée et expérimentée.
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PEC anesthésique

Prémédication : Induction :

e Sédatifs ou anxiolytiques - Relaxation musculaire apres controle des
(triméprazine, hydrate de voies aériennes
chloral) s1JC agés. - Acces aux VA difficile : induction par
e Atropine : sirisque de inhalation avec le sévoflurane ou kétamine
stimulation vagale. - Liberté des VA et état hémodynamique
stable : induction par voie intraveineuse :
propofol, Etomidate, thiopental, kétamine.

Monitorage :

- Débit urinaire

- Température

- Controle ventilatoire synchronisé

- Surveillance cardiovasculaire

- Surveillance de la fonction neurologique
- Gaz du sang, ¢éléctrolytes, coagulation.

Récapitulatif de 1a PEC anesthésique des JC
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IV. PRISE EN CHARGE PSYCHOSOCIALE :

La prise en charge psychosociale prend intérét, chez les enfants nés avec
un handicap grave, notamment les JC, puisqu’ils soulévent des questions de
bioéthique inévitables pour les parents, les médecins, les thérapeutes, et la
société en général. En effet, la naissance des JC conduit a des questions
controversées concernant l'autonomie, la qualité de la vie, et les interprétations
subjectives des risques médicaux, puisqu’ils peuvent étre interprétés dans la
plupart des sociétés africaines comme un signe de sorcellerie ou de mauvais

présage infligés a la famille par ses ancétres.

De ce fait, dés le diagnostic de jumeaux conjoints, la préparation des

parents, aux futures conditions, est trés utile, permettant:
- L’intégration du nouveau né dans le milieu familial
- L’aider a la réduction du stress

- La facilitation de leur collaboration lors des étapes de prise en charge

obstétricale et néonatale.

Dans certains cas, les parents refusent d'accepter ces enfants, bien que

I’avortement reste illégal dans certains pays.
Pour but de prise de décision, les parents doivent connaitre:
- La nature d’union
- La possibilité de séparation

- Le pourcentage de réussite de I’intervention et les risques de mortalité

et de morbidité

Beaucoup de questions morales, éthiques et juridiques ont été soulevées
dans la littérature actuelle, en soulignant la complexité des décisions a prendre

apres le diagnostic des jumeaux conjoints [121].
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Pronostic
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La survie immédiate et a long terme des jumeaux conjoints est

extrémement variable.

En effet, la majorit¢ des JC meurent in utéro ou immédiatement apres la
naissance, seuls survivent 18 % pour Mackenzie et al [86] et 34 % pour Al
Rabeeah [5]. Pour Romero 39 % sont mort nés et 34 % meurent dans les heures

qui suivent la naissance [55].

Les résultats sont meilleurs chez les jumeaux qui ne partagent pas les

organes vitaux. Néanmoins, ils auront besoin d’une réhabilitation efficace.

Actuellement, grace aux avancées techniques et chirurgicales, la séparation

chirurgicale a connu un grand succes arrivant jusqu’a 70% dans certains cas.

- Pour les jumeaux thoracopages : la bronchopneumonie, les arythmies, les
accidents vasculaires cérébraux embolique sont des complications qui peuvent

aggraver le pronostic avec une mortalité et morbidité importante [122].

- Pour les jumeaux pygopages : ils sont associés a un meilleur pronostic,

notamment une survie €levée, contrairement aux craniopages et thoracopages.
Toutefois, toute planification ou prise en charge inadéquate, peut entrainer une
morbidité permanente. Apres séparation, certains JC doivent subir une nouvelle
intervention chirurgicale pour la reconstruction du pelvis et de [’appareil
urogénital, et ’amélioration de leur la qualit¢é de vie. Certains nécessitent des
soins et un suivi a vie, pour beaucoup d'autres, la vie continue avec des séquelles

minimes.
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- Pour les craniopages : Moins de 100 cas de jumeaux craniopages ont été

rapportés au cours des derniéres années, leur séparation est parmi les procédures
les plus complexes en neurochirurgie [53]. La premicre séparation réussie, ou
I'un des jumeaux a survécu, était en 1952. L’un des jumeaux est mort un mois
aprés la chirurgie, le 273 l'age de 11 ans suite aux complications de

I'hydrocéphalie.

- Pour les omphalopages : ils représentent les cas les plus réussis. En cas de

séparation hépatobiliaire, il faut toujours tenir compte de I’importance des
anomalies cardiaques associ€es, a cause de leur fréquence élevée et de leur
influence sur le résultat chirurgical. Lorsque les foies sont largement fusionnés,

I’hémorragie peut étre importante [108].

- Pour les ischiopages : une chirurgie pour obstruction intestinale peut étre
nécessaire avant la séparation. Ils sont associés a une survie meilleure.

Neéanmoins, les enfants se retrouvent souvent avec des handicaps majeurs.
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Conclusion
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Les jumeaux conjoints sont une anomalie malformative rare et grave
concernant les grossesses gémellaires monozygotes, connue depuis [’antiquité,
dont 1’étiologie reste mal connue. Leur mécanisme de formation, oppose la
théorie de la fission incompléte d’un seul embryon et celle de fusion entre deux

embryons

Le diagnostic anténatal repose sur 1’échographie, il est accessible des le
premier trimestre, permet de définir les structures anatomiques communes, de
rechercher les anomalies associées, d’organiser I’accouchement dans conditions

meilleures et de programmer une prise en charge multidisciplinaire.

La chirurgie de séparation des jumeaux conjoints, est un véritable défi dans
les pays en voie de développement, elle nécessite un bilan d’imagerie précis, une

planification préopératoire compléte et les techniques opératoires maitrisées.

Le pronostic dépend du type de JC, des anomalies associées, du caractere
urgent de la séparation chirurgicale et des disponibilités techniques et

chirurgicales.
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RESUME

Titre : La prise en charge des jumeaux conjoints : Revue de littérature
Auteur : SALHI Amal

Mots clés : Jumeaux conjoints- Diagnostic prénatal- Accouchement- Chirurgie-

Anesthésie.

Les jumeaux conjoints sont considérés comme étant une complication rare
et grave des grossesses monozygotes dont I’étiologie reste mal connue. Cette
anomalie est accessible au diagnostic anténatal, qui permet de définir les
structures communes, de rechercher les anomalies associées et d’organiser une
prise en charge obstétricale et néonatale adéquate. Leur classification consiste a
utiliser le site d’union et le suffixe « page ». Le diagnostic prénatal ; complété
par I’imagerie postnatale joue un rdle capital dans la prise en charge néonatale,
permet d’établir un bilan 1ésionnel précis et de planifier une prise en charge
chirurgicale. En effet, la chirurgie de séparation est un véritable défi, a la fois
chirurgicale et anesthésique, de pronostic incertain qui dépend du site d’union,

de I’extension des organes fusionnés et des anomalies associées.

Ce travail permet, a travers une revue de littérature actualisée et étude
de 27 observations, d’analyser les différents types de jumeaux conjoints, leur
moyen de diagnostic et les différentes modalités de prise en charge obstétricale,

néonatale et chirurgicale.
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ABSTRACT:

Title: The management of conjoined twins: Literature review
Author: SALHI AMAL

Keywords: Conjoined twins- Prenatal diagnosis- Delivery-  Surgery-
Anesthesia.

Conjoined twins are considered as rare and serious complication of
monozygotic pregnancies whose etiology remains unclear. This anomaly is
accessible to the prenatal diagnosis, which allows to define common structures ,
search for associated anomalies and to organize an obstetrical and neonatal
proper care . Their classification is to use the union and the suffix "pagus" site.
Prenatal diagnosis; completed by postnatal imaging plays an important role in
neonatal care, enables a precise lesion assessment and plan surgical treatment.
Indeed, the separation surgery is a challenge; both surgical and anesthetic, have
uncertain prognosis depends on the site of union, extension fused organs and

associated anomalies.

This work allows, through a review of literature and updated study of 27
observations; analyze the different types of conjoined twins, their means of
diagnosis and the various methods of obstetrical, neonatal and surgical

management.
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Au moment détre admis a devenir membre de la profession médicale, je

m'engage solennellement a consacrer ma vie au service de [humanité.

>

Je traiterai mes maitres avec le respect et la reconnaissance qui leur

sont dus.

Je pratiquerai ma profession avec conscience et dignité. La santé de mes

malades sera mon premier but.
Je ne trahirai pas les secrets qui me seront confiés.

Je maintiendrai par tous les moyens en mon pouvoir [honneur et les

nobles traditions de la profession médicale.
Les médecins seront mes freres.

Aucune considération de religion, de nationalité, de race, aucune
considération politique et sociale ne s'interposera entre mon devoir et

mon patient.
Je maintiendrai [e respect de la vie humaine dés la conception.

Méme sous la menace, je n'userai pas de mes connaissances médicales

d'une facon contraire aux_ lois de [humanité.
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