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Resume: Les jumeaux conjoints représentent I'une des malformations congénitales les plus fascinantes et intéressantes a gérer. Plus communément
appelée jumeaux siamois, ce phénomene est enveloppé de mystere et considéré comme une curiosité par le grand public. Il s’agit d"une complication
rare et spécifique des grossesses mono amniotiques monochoriales résultant de la scission incompléte d’un embryon en deux jumeaux séparés ou de
la fusion secondaire précoce de deux embryons séparés a I'origine. C’est une malformation accessible au diagnostic précoce par échographie des le
premier trimestre, ce qui va permettre d’avoir suffisamment de temps pour clarifier le pronostic aux futurs parents en fonction de site d"union, des
organes en communs et des malformations associées afin de planifier la prise en charge la plus appropriée. La technologie actuelle donne un coup
de main dans le diagnostic précoce et ouvre de nouvelles perspectives sur le devenir des jumeaux conjoints, mais malheureusement, elle présente
jusqu’a nos jours un véritable challenge diagnostique et surtout thérapeutique. Le but de notre cas était de rappeler aux cliniciens cette maladie tres
rare, 'importance de ’échographie comme outil diagnostique indispensable pour mettre en place une stratégie de prise en charge afin d’éviter toute
surprise qui peut mettre en jeux le pronostic vital de la patiente, Comme on va exposer les différentes difficultés rencontrées lors de la gestion de ce
type d’anomalies.

Abstract: Conjoint twins are one of the most fascinating and interesting birth defects to deal with. More commonly known as Siamese twins, this
phenomenon is shrouded in mystery and considered a curiosity by the general public. This is a rare and specific complication of monoamniotic
pregnancies resulting from the incomplete splitting of an embryo into two separated twins or the early secondary fusion of two originally separated
embryos. It is a malformation accessible to early diagnosis by ultrasound from the 1st trimester, which will allow sufficient time to clarify the prognosis
for the future parent, depending on the union site, common organs and malformations. Associate in order to plan the most appropriate care. Current
technology helps in the early diagnosis of these conditions and opens up new perspectives on the future of conjoined twins, but unfortunately, it
presents until today a real diagnostic and above all therapeutic challenge. The aim of this case study was to remind clinicians of this very rare disease,
the importance of ultrasound as an essential diagnostic tool to set up a management strategy in order to avoid any surprises that could put the patient
at risk vital prognosis of the patient. As we will explain the various difficulties encountered during the management of this type of anomalies.
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Background

Les Siamois représentent une malformation exceptionnelle en
Copyright © 2021 by the Bulgarian Association of Young Surgeons obstétrique sufvenant une' ff)ls,ppur 50 000 a 60 000 naissances
DOI:10.5455/IJMRCR.siamois-parapages [1 - 3], avec 60% de mortalité périnatale.
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Figure 1: Coupe scanographique anténatale montrant des
siamois parapages dicéphaliques.

bryon, et celle de fusion entre deux embryons. [4] Les jumeaux
conjoints sont classés selon le site d"union le plus important avec
le suffixe, pagus, signifiant fixe. Et plusieurs classifications ont
été décrites [5 - 6]

Le diagnostic prénatal des jumeaux conjoints a été rapporté
pour la premiere fois par WILSON et al. [7] qui a prouvé le role
crucial de I’échographie non seulement dans le diagnostic, mais
aussi dans I'établissement du degré de conjonction.

Le diagnostic prénatal des jumeaux siamois, dont I’objectif
principal est d’évaluer la viabilité des jumeaux, offre un large
éventail d’options de prise en charge en fonction du pronos-
tic présumé. Ils comprennent l'interruption de grossesse, la
poursuite de la grossesse et 'accouchement avec séparation
ultérieure, et méme une foeto-réduction sélective dans les
grossesses multiples d’ordre supérieur.

Malgré un bilan lésionnel prénatal bien détaillé, cette entité
reste un véritable challenge chirurgical, puisqu’elle n’est pas
toujours possible, pas toujours facile et de pronostic incertain
méme aupres des équipes expérimentées.

Ce qui fait de l'objective de notre analyse, a travers notre cas
clinque et une revue de la littérature actualisée, est d’étudier
I'intérét du diagnostic anténatal précoce tout en détaillant les
différentes difficultés rencontrées lors de la gestion de ce type
d’anomalies et d’insister sur une collaboration multidisciplinaire
dans une structure hospitaliére tertiaire dans 1’espoir d’améliorer
le pronostic.

Observation

Il s’agit d"une parturiente de 26 ans, mariage non-consanguin,
sans histoire familiale de grossesse gémellaire, référée vers notre
structure pour échographie de référence suite a la suspicion
d’une grossesse gémellaire avec fcetus conjoints.

C’est une primipare dont la grossesse actuelle était spontanée,
suivie en privé par un médecin généraliste, elle as bénéficiée
d’une échographie de T1 suivant le protocole nationale maro-
cain de gestion prénatal, qui a objective une grossesse gémellaire
monochoriale monoamniotique sans aucune malformation dé-
tectée, une échographie morphologique a 25 SA a été réalisée par
un spécialiste avec suspicion d'une grossesse siamois ; d’ot1 la
décision de la réalisation d"un complément scanographique foe-
tale multibarette puis de référer chez nous pour complément de
prise en charge.(figure 1) Un appareil a ultrasons Voluson 730 de
GE Healthcare (Waukesha, WI) a été utilisé. L'échographie Trans

Figure 2: A/ 2 vessies pelvienne B/ 2 rachis C/ 2 foies intra-
abdominaux D/estomac intrathoracique témoignant une hernie
diaphragmatique.

Figure 3: Image siamois 05 min en post césarienne avec 2 tétes
et 3 membres sup et 2 membres inf. et un seul tronc.

abdominale a été réalisée et deux foetus masculins conjoints
ont été détectés. L'analyse anatomique détaillée a montrée des
jumeaux dont chacun avait une seul téte , avec un tronc commun
,deux foie , 2 reins , 2 rachis séparés cervico-thoraco-lombaire qui
fusionnent au niveau de la région sacré, ’analyse des extrémités
a objectivée 3 membre supérieure et une seule paire de membre
inferieure. Un seul cceur foetal fonctionnel au centre entre les
deux feetus avec une légere tendance vers 1'un des foetus, I'étude
Doppler couleur a montré deux arcades aortiques émergeant
avec une cardiopathie complexe. Un seul gateau placentaire
antérieur unique avec un seul cordon ombilical a plus de 3 vais-
seaux. Sur la base de ces résultats, un diagnostic de jumeaux
conjoints parapages dicéphaliques a été posé. (Figure 2) Les
parents ont été informé du pronostic grave de la malformation
et une attitude expectative a été adoptée jusqu’au 36 SA ou une
césarienne programmsé a été réalisée donnant naissance a des
jumeaux conjoints de sexe masculin , apgar 7/10 poids de nais-
sance 3700 avec : 2 téte , 3 membre sup , un seul thorax , une
seule activité cardiaque , 2 rachis cervico thoraco lombaire, et 2
membre inf. , avec une imperforation anale, et un seul cordon
ombilicale. (Figure 3)

Les jumeaux sont décédés a 15 min apres 1’extraction et ont
bénéficié d’une radiographie du squelette. (Figure 4)

Discussion

Les jumeaux conjoints sont rares et auraient une prévalence de
1: 50 000 in utero a 1: 250 000 naissances vivantes [1-3]. En effet,
sa rareté tient a la rareté de la grossesse gémellaire (environ 1 a
2% des grossesses), a la rareté du monozygotisme (environ 35%
des grossesses gémellaires), a la rareté division de 'embryon
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Figure 4: Radiographie standard post natale des jumeaux
siamois parapages dicépahliques.

apres le 14 eéme jour post fécondation ou de la fusion partielle
des deux lignes primitives qui conduit aux jumeaux conjoints.
Les jumeaux conjoints sont généralement incompatibles avec la
vie, c’est-a-dire que 65% des cas sont mort-nés tandis que parmi
ceux qui sont nés vivants, 35% meurent dans les premieres 24
heures [11]. Seulement 25% survivent a un age ol une séparation
chirurgicale peut étre envisagée [12].

L’etiopathogenie des jumeaux conjoint était toujours et reste
jusqu’au nos jour un sujet de Débat, nombreuses hypotheses ont
été envisagées. Certaines ont été completement abandonnées:

¢ La syphilis qui avait été mise en cause dans la premiere
moitié du XXeme siecle

e L['ivresse au moment du coit

e [’alcoolisme du mari [13].

D’autres sont encore actuellement discutées. Toutefois, au-
cune n’est véritablement démontrée:

¢ Plusieurs auteurs ont noté des "épidémies de jumeaux con-
joints" que ce soit a Jérusalem [14], en Afrique du Sud ou
en Suéde. Ces auteurs suspectaient une incidence saison-
niére sur la production de jumeaux conjoints, par le biais
de modifications de la concentration d’oxygene et de la
température.

¢ Un rapport de Rosa et al (1987) a mentionné I'exposition de
la grossesse a: La Griséofulvine (antifongique) [15], et au
rayonnement a faible dose. [16]

Actuellement, le mécanisme de formation des jumeaux con-
joints, oppose 2 principales théories:

¢ 'hypothese de la fission incomplete tardive d’un seul em-
bryon est la plus reconnue.

® Une autre hypothese est de plus en plus évoquée c’est la
fusion entre deux disques embryonnaires mono-ovulaires
initialement séparés.

Alors que d’autres admettent que les deux théories puissent
coexister.

Plusieurs classifications ont été décrites en fonction du site
d’union, des organes communs et de la symétrie. Saint-Hilaire a
établi une en 1832, se basant sur la description du site d"union
externe et sur la symétrie. Il en résulte huit types décrits dans la
littérature : Les unions ventrales surviennent & 87% du temps
et sont classées comme suit : céphalopages (11%), thoraco-
pages (19%), omphalopages (18%), ischiopages (11%) et para-
pages (28%). Les unions dorsales surviennent chez 13% des

Embryonic aspect Trpe Incidence Extent of union
Ventral (87 %)
Rostral (48 %) Cephalopagus
Thoracopagus
Omphalopagus
Caudal (11 %) Ischiopagus

Top of head to umbilicus

Thorax, upper abdomen, conjoined heart
Thorax, upper abdomen, separate hearts
Lower abdomen, genitourinary tract
Pelvis, variable trunk

Lateral (28 %) Parapagus
Dicephalus 2 heads
Diprosopus 2 faces
Dorsal {13 %) Craniopagus %
Pygopagus 6% Sacrum
Rachipagus 6 Vertebral column (midportion)

Cranial vault

Tableau 1: Classification des jumeaux conjoints basée sur le site
d’union.

jumeaux siamois et sont classées comme : craniopages (5%),
rachipages (2%) et pygopages (6%) [3,4]. Une autre classifica-
tion décrite prend en compte le site corporel partagé comme
suit (tableau 1): antérieur ou thoracopage, postérieur ou py-
gopage, céphalique ou craniopage et caudal ou ischiophage.
Pour l'analyse échographique, la classification de Duhamel
établie en 1966 semble la plus appropriée, il a fait une synthese
de ces différentes classifications en tenant compte des données
de I'embryogenese. Elle différentie les JC a axes parallele et
qui sont «cdte a codte », des tétrapages qui sont « face a face »
et des crucipages a axes opposés auxquels sont rapprochés les
omphalopages.

En 1976, Wilson réalise la premiere échographie de JC a 35
SA et depuis Le diagnostic anténatal se fera de plus en plus
précocement par la suite. En 1989, Gruter découvre des jumeaux
thoracopages a 16 SA, puis en 1997, Hill fait le diagnostic de JC
a7SA.[3,7,17]

Le diagnostic prénatal peut se faire a partir du premier
trimestre mais cela doit étre confirmé a 1’échographie de 22
SA ou les organes étant plus développés et le diagnostic devient
plus facile; L'identification échographique de 1'un des signes
classiques suivants peut suggérer le diagnostic [18,19] :

Les signes échographiques au premier trimestre de la
grossesse:

¢ 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 a la mem-
brane chorionique entre la 11eme et 13éme 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 coelome. Dans les cas de JC, il n’existe ja-
mais deux vésicules vitellines a la différence des grossesses
gémellaires monozygotes monochoriales monoamniotiques
;

¢ Une seule masse embryonnaire est visible: Elle est compacte
quand l’accolement est important, souvent d’aspect bifide.
Toutefois, un examen superficiel risque d’ignorer ’anomalie
surtout lorsqu’il n’existe qu’un seul podle céphalique no-
tamment en cas de JC céphalopages. Au contraire quand
I'accolement est minime, deux masses distinctes peuvent
aussi faire ignorer le diagnostic.
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Signes échographiques au 2éme et 3éme trimestre de la
grossesse:

e 2 feetus qui maintiennent une méme position relative

® une scoliose foetale

¢ une rétroflexion extréme du cou des fcetus faisant face-a-
face en miroir

e la présence d'un seul cordon ombilical

* l’absence de délimitation nette du contour cutané entre les
deux feetus voire la présence d’une jonction entre les deux.

Autres techniques d’imagerie peuvent étre pratiquées (ra-
diographie du contenu utérin et imagerie par résonnance) qui
apportent un complément d’informations a visé pronostic, néan-
moins une exploration cardiaque est avérée indispensable de-
vant tout jumeaux conjoint ainsi qu'un caryotype. Le role de
I'exploration échographique ne doit pas se terminer en posant le
diagnostic, mais il faut préciser I'étendue de I’accolement ainsi
que de rechercher les malformations associées telles que : les
anomalies cardiaques qui sont les plus fréquentes, I’hypoplasie
pulmonaire, I’'omphalocéle souvent commun, anomalies du tube
neural, les fentes faciales, I'imperforation anale, les anomalies
du tractus génital qui sont I'apanage des fusions inférieures.

L’accouchement par voie basse est possible avant 24 SA,
au-dela de ce terme, 1’'accouchement se fait par césarienne
afin d’éviter des éventuelles complications maternelles, a noter
qu’une interruption volontaire est toujours recommandée de-
vant des siamois non viable mais qui reste encore discutable
vue notre contexte éthique [20,21]. Par ailleurs, une surveillance
attentive et multidisciplinaire s’impose jusqu’a 1’accouchement
dans une structure hospitaliere de niveau III assurant les
meilleures conditions obstétricales et pédiatriques. [8, 9,10]

Bien que le pronostic pour tous les types de jumeaux con-
joints soit extrémement mauvais, une cartographie anatomique
et vasculaire minutieuse, pour déterminer 'étendue du partage
d’organes, est d'une importance vitale. Cela va aider en con-
certation avec le couple de choisir la conduite post natale.
Seules quelques équipes chirurgicales pédiatriques sont capa-
bles d’envisager une chirurgie de séparation des deux jumeaux.
Cette chirurgie est longue et difficile quand les jumeaux parta-
gent des organes. Plus les jumeaux ont d’organes en commun
ou d’autre malformations associées, plus se pose le probleme du
pronostic fonctionnel, voire vital de ces enfants.

Conclusion

Les jumeaux conjoints représentent 1'une des malformations
les plus rare qui présente jusqu’au nos jour un défi sur le plan
de prise thérapeutique néonatale. Le diagnostic anténatal peut
étre établi des le premier trimestre, mais dans notre contexte de
sous-médicalisation il est parfois tardif. La prise en charge doit
étre multidisciplinaire impliquant 1’obstétricien, le chirurgien
pédiatre et le généticien pour donner au couple I'information la
plus juste possible afin de déterminer 'attitude a adopter devant
cette grossesse.
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