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Comité des normes cliniques

La Société Internationale d’Echographie en Obstétrique
et en Gynécologie (International Society of Ultrasound in
Obstetrics et Gynecology (ISUOG)) est une organisation
scientifique qui encourage une pratique clinique sans
danger, un enseignement et une recherche de haute
qualité en relation avec l’imagerie diagnostique de la
femme. Le comité des normes cliniques de I'ISUOG
(CSC) a pour mission d’élaborer des lignes directrices
pratiques et des déclarations de consensus comme des
recommandations éducatives qui fournissent aux
professionnels de santé une approche axée sur le
consensus, d’experts pour l’imagerie diagnostique. Ils
représentent ce que I'ISUOG considére comme la
meilleure pratique au moment de leur publication. Bien
que tous les efforts aient été faits par I'ISUOG pour
s’assurer que le guide soit exact lors de sa publication, la
Société et aucun de ses employés ou membres n’accepte
une quelconque responsabilité pour les conséquences de
données qui se réveleraient inexactes ou fallacieuses,
d’opinions ou de documents publiés par le CSC. Les
documents ISUOG CSC n’ont pas vocation a établir un
référentiel 1égal de soins car ’interprétation des données
sur lesquelles le guide est fondé peut &tre influencée par
des cas particuliers, un protocole local ou les ressources
disponibles. Le guide peut &tre distribué librement avec la
permission de ’ISUOG (info@isuog.org).

INTRODUCTION

L'incidence des grossesses multiples est en hausse,
principalement en raison de 1'dge avancé de la mere a la
conception et de I'utilisation fréquente des techniques de
reproduction assistée en résultant [1]. Le taux de
naissance de jumeaux a augmenté de pres de 70% entre
1980 (19 pour 1000 naissances vivantes) et 2006 (32 pour
1000 naissances vivantes) [2].

Les grossesses gémellaires sont associées a un risque
élevé de mortalité et de morbidité [3-6] périnatales. En
2009, le taux associé¢ de mortalité périnatale était de 12
pour 1000 naissances de jumeaux, de 31 pour 1000
triplets et encore plus élevé pour les naissances multiples
d’ordre supérieur, comparativement a 5 pour 1000
naissances de singleton [7, 8]. Les accouchements
prématurés avant 37 semaines se produisent jusqu'a 60%
des grossesses multiples, ce qui contribue a

l'augmentation du risque de mortalité néonatale (65% des
décés néonataux parmi les naissances multiples
surviennent chez des prématurés, comparativement a
43% des déces néonataux chez les singletons) et a une
morbidité a long terme [9-12]. De telles complications
augmentent bien slir avec une diminution de l'age
gestationnel a la naissance. En outre, par rapport aux
singletons, les jumeaux courent un risque accru
d'accouchement prématuré iatrogeéne en raison de la plus
grande incidence de complications maternelles et feetales.
Le risque est significativement plus élevé pour les
grossesses monochoriales par rapport aux grossesses
dichorioniques [3-6].

L’évaluation échographique de la biométrie feetale, de
I’anatomie, de la vélocimétrie Doppler et du volume du
liquide amniotique est utilisée pour identifier et surveiller
les grossesses gémellaires a risque de complications
comme le syndrome transfusé-transfuseur (STT) et le
retard de croissance feetale (RCIU). Comme chez les
singletons, 1’altération de la croissance du feetus peut étre
évaluée chez les jumeaux en comparant les parametres de
biométrie et de vélocimétrie Doppler par rapport aux
normes de grossesse non compliquée.

Cette recommandation portera sur le role de 1'échographie
dans la prise en charge de la grossesse gémellaire non
compliquée et de celles compliquées par un STT, un
retard de croissance sélectif (SRCIU), une séquence
anémie polycythémie (TAPS), une séquence twin reverse
arterial perfusion (TRAP), des jumeaux siamois ou la
mort intra-utérine d’un jumeau (MFIU). Le document
fournit des recommandations sur les méthodes a utiliser
pour déterminer 1'dge gestationnel et la chorionicité, le
dépistage  des  anomalies  chromosomiques et
morphologiques, le dépistage des STT et des TAPS, des
anomalies de croissance et des naissances prématurées.
La gestion de grossesse multiple d'ordre supérieur fera
I’objet d’un document distinct.

APERCU / OBJECTIFS

eDatation de la grossesse (déterminer 1'dge gestationnel)

* Détermination de la chorionicité et amnionicité

* [dentification des jumeaux

e Date, fréquence et contenu de la surveillance par
échographie

* Dépistage des aneuploidies

* Diagnostic prénatal de 'aneuploidie



* Dépistage des anomalies morphologiques

* Diagnostic et prise en charge des grossesses gémellaires
discordantes

* Réduction feetale / interruption sélective

* Dépistage d'accouchement prématuré

» Dépistage, diagnostic et la gestion des RCIU

* Gestion de grossesses multiples compliquées par mort
feetale in utero d’un jumeau

*Complications spécifiques des grossesses gémellaires
monochoriales

* dépistage, diagnostic et prise en charge des STT

* dépistage, diagnostic et prise en charge des TAPS

* gestion de la séquence TRAP

*Gestion des grossesses monoamniotiques monochoriales
(MCMA)

* Diagnostic et prise en charge des jumeaux siamois

IDENTIFICATION ET EVALUATION DES PREUVES

Une recherche des essais contr6lés dans la Cochrane
Library et le Cochrane Registre a été effectuée pour les
essais pertinents randomisés, revues systématiques et
méta-analyses et sur MEDLINE 1966-2014. La derni¢re
recherche date du 15 Novembre 2014. En outre, les
compte-rendus et les résumés de conférences pertinentes
ont été recherchés. Les bases de données ont été
interrogées en utilisant les termes MeSH pertinents,
incluant toutes les sous-rubriques. Ceci a ét€ combiné
avec une recherche par mot clé utilisant «jumeau»,
«multiple», «grossesse», «échographie», « syndrome
transfusé- transfuseur», «restriction de la croissance
feetale», « séquence anémie polyglobulie », «twin
reversed arterial perfusion », «jumeau
acardiaque »,« grossesse monoamniotique
monochoriale », « mort  feetale ». La Bibliotheque
nationale de la santé et les Directives du Centre national
d'information ont également été utilisées pour rechercher
des recommandations et des commentaires pertinents. La
littérature grise (non publiée) a été identifiée grace a la
recherche des sites d'évaluation des technologies de la
santé et les organismes liés a 1'évaluation technologique
de la santé, des collections de directives cliniques et des
registres d'essais cliniques. La recherche a été limitée a la
langue anglaise. Lorsque cela est possible, les
recommandations sont basées sur les éléments de preuve
qui les soutiennent, et explicitement liées, tandis que les
éléments dépourvus de preuves sont annotés comme
«points de bonnes pratiques». Les détails des grades, des
recommandations et des niveaux de preuve utilisés dans
ces lignes directrices figurent a I'annexe 1.

RECOMMANDATIONS
Datation des grossesses gémellaires

e Les grossesses gémellaires devraient étre datées
idéalement lorsque la longueur cranio-caudale (LCC)
mesurée est comprise entre 45 et 84 mm (2 savoir 11
semaines a 13 semaines + 6 jours d’aménorrhée)
(GRADE DE RECOMMANDATION: D).

e Dans les grossesses congues spontanément, la plus
grande longueur cranio-caudale doit étre utilisée pour
estimer l'age gestationnel (GRADE DE
RECOMMANDATION: C).

D'autres études ont recommandé 'utilisation de la plus
petite LCC ou de la moyenne des LCC [13-15].
L’utilisation de la plus petite LCC risque de faire croire
que le jumeau le plus grand est grand pour l'age
gestationnel, et donc d’étre faussement rassuré sur la
croissance appropriée du jumeau le plus petit. La pratique
la plus courante consiste a utiliser la plus grande LCC. Si
la patiente se présente apres 14 semaines d’aménorrhée,
la circonférence céphalique la plus grande doit étre
utilisée [1]. Les grossesses gémellaires congus par
fécondation in vitro doivent étre datées en utilisant la date
du prélevement d'ovocytes ou de I'dge embryonnaire de la
fécondation (niveau de preuve: 2+).

Détermination chorionicité / amnionicité

¢ La chorionicité doit étre déterminée avant 13 semaines
+ 6 jours d’aménorrhée, en utilisant 1'épaisseur de la
membrane au niveau du site d'insertion sur le placenta,
I'identification du signe du lambda ou du T et le nombre
de masses placentaires. Une image échographique
démontrant la chorionicité doit €tre conservée dans le
dossier comme référence (GRADE DE
RECOMMANDATION: D).

¢ S'il est impossible de déterminer la chorionicité par voie
transabdominale ou transvaginale en dépistage de routine,
un deuxiéme avis doit étre demandé dans un centre de
référence (POINT DE BONNES PRATIQUES).

e L’amnionicité devrait également étre établie et
documentée en méme temps que la chorionicité. Les
grossesses monochoriales monoamniotiques (MCMA)
doivent étre orientées vers un centre de référence (POINT
DE BONNES PRATIQUES).

Tous les efforts doivent &tre faits pour déterminer la
chorionicité d'une grossesse gémellaire. La chorionicité
doit étre déterminée entre 11 semaines et 13 semaines + 6
jours d’aménorrhée, en utilisant 1'épaisseur de la
membrane au niveau du site d'insertion de la membrane
amniotique sur le placenta, l'identification du signe du T
ou du signe du lambda (figure 1), et le nombre de
placenta masses placentaires visualisées par échographie
[1]. 11 est important d'examiner la membrane de
séparation avec soin. Dans les grossesses dichorioniques
diamniotiques, les jumeaux sont séparés par une cloison
épaisse de membranes choriales fusionnées avec deux
couches amniotiques minces, une de chaque cOté,
donnant I'apparence d'un «lambda complet», tandis que
seulement deux couches amniotiques minces séparent les
feetus  (T-signe)dans les grossesses monochoriales
diamniotiques (MCDA). Chez les femmes qui se
présentent pour la premiere fois aprés 14 semaines
d’aménorrhée, la chorionicité est déterminée au mieux en
utilisant les mémes signes échographiques, notamment en
comptant les feuillets de la membrane, et en notant la
discordance éventuelle des sexes. La fiabilité du nombre
de masses placentaires est discutable, car les placentas
dichorioniques sont généralement adjacents les uns aux
autres, apparaissant comme une seule masse, et 3% des
grossesses gémellaires monochoriales ont deux masses
placentaires a 1'échographie, ce qui ne fait pas obstacle a
la présence des anastomoses vasculaires [16]. Il est
probable que l'utilisation d'une combinaison de signes
échographiques, au lieu d'une seul, serait plus précis [1].

S'il est impossible de déterminer la chorionicité par voie
abdominale, une échographie transvaginale doit &tre
réalisée. Si la chorionicité reste impossible a déterminer,



un deuxiéme avis doit étre demandé dans un centre de
référence. Si la détermination reste incertaine, il est
préférable de classer la grossesse comme monochoriale
[1] (NIVEAU DE PREUVE:3).

Lorsque la chorionicité est diagnostiquée, 1’amniocité
(savoir si les jumeaux partagent le méme sac amniotique)
doit étre également déterminée et documentée. En cas de
doute, 1'absence de la membrane entre les jumeaux est au
mieux confirmée par échographie transvaginale. Une
autre constatation utile est la démonstration de
I'enchevétrement de cordon, qui est pratiquement la regle
dans les MCMA, en utilisant le Doppler pulsé et couleur.
En utilisant le Doppler pulsé, deux spectres artériels
distincts avec des rythmes cardiaques différents sont vus
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Figure 1 Aspect échographique au premier trimestre d’'une

dans la méme porte d'échantillonnage (NIVEAU DE
PREUVE: 4).

Toutes les grossesses gémellaires MCMA doivent étre
orientées vers un centre de référence [1]. Il est
recommandé de stocker électroniquement une image
échographique démontrant la chorionicité et de garder
une copie papier dans le dossier médical. La
détermination de la chorionicité étant la plus précise entre
11-14 semaines d’aménorrhée lorsque l'amnios et le
chorion n’ont pas encore fusionné, I'échographie du
premier trimestre d’une grossesse gémellaire est
primordiale (NIVEAU DE PREUVE: 4)

(a) grossesse gémellaire dichorionique di amniotique dans laquelle les jumeaux sont séparés par des membranes

chorioniques fusionnées épaisses ;

(b) grossesse géméllaire monochorionique diamniotique dans laquelle les jumeaux sont séparés seulement par deux

fines membranes amniotiques.

Identification des feetus

¢ L'identification des jumeaux doit suivre une stratégie
fiable, cohérente et €tre clairement documentée dans le
dossier (POINT DE BONNES PRATIQUES).

Il est important de suivre, une stratégie cohérente et
fiable pour identifier les jumeaux. Les options
comprennent: l'identification en fonction de leur
localisation, a gauche ou a droite, supérieure et
inférieure; ou de la localisation des sites d’insertion des
cordons et des membranes sur le placenta. Dans certaines
équipes, le feetus A est sur le coté droit, tandis que le
feetus B est sur la gauche. Cette information doit étre
clairement documentée dans le dossier afin d'assurer une
identification uniforme au cours du suivi [17]. Il est
conseillé de décrire chaque jumeau en utilisant autant
d’informations que possible afin de permettre a d’autres
de les identifier avec précision; par exemple. « Jumeau A
(fille) est sur la droite de la mere avec un placenta
postérieur et insertion du cordon marginal ». Pour les
grossesses avec des discordances, l'identification doit étre
accompagnée d'une description telle que «Jumeau A,
receveur potentiel ». Il est important de savoir que

l'identification est moins précise en cas de MCMA, en
particulier au premier trimestre.

Phénomeéne d’inversion périnatale

Il convient de garder a l'esprit que les jumeaux identifiés
A et B au cours de I'échographie prénatale peuvent ne pas
naitre nécessairement dans cet ordre, en particulier, en
cas de césarienne [18]. Il est important d'alerter les
parents et les professionnels de la santé participant a
I’accouchement, en particulier dans les grossesses ou les
jumeaux sont discordants pour des anomalies
morphologiques qui ne sont pas visibles par examen
externe, par exemple hernie diaphragmatique congénitale
ou malformation cardiaque. Dans de tels cas, une
échographie devrait étre effectuée juste avant
I’accouchement et aussi avant réalisation de toute
intervention néonatale spécifique.

Surveillance systématique des grossesses gémellaires
par échographie

e Les femmes ayant une grossesse gémellaire
dichorionique non compliquée doivent avoir un examen
échographique au premier trimestre, une analyse détaillée
au second trimestre, et une échographie toutes les 4
semaines ensuite. En cas de grossesse compliquée les
échographies doivent étre plus fréquentes en fonction de
I'état et de la gravit¢ (POINT DE BONNES
PRATIQUES).



e Les grossesses monochorioniques sans complication
doivent avoir une échographie au premier trimestre et un
examen toutes les 2 semaines apreés 16 semaines afin de
détecter précocement un STT ou un TAPS. Les
grossesses monochorioniques compliquées doivent étre
examinées plus fréquemment, en fonction de 1'état et de
la gravité (GRADE DE RECOMMANDATION: C).

En cas de grossesse gémellaire dichorionique non

compliquée, une échographie doit &tre effectuée au cours
du premier trimestre, puis vers 20 semaines (bilan
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morphologique du deuxiéme trimestre), et toutes les 4
semaines ensuite (2 moins qu'une complication soit
détectée, ce qui pourrait nécessiter des échographies plus
fréquentes) (Figure 2) [1]. Pour les grossesses
monochrioniques non compliquées, une échographie doit
étre réalisée au cours du premier trimestre. Une
échographie doit étre réalisée toutes les 2 semaines a
partir de 16 semaines, afin de détecter précocement un
STT ou un TAPS permettant d’améliorer le pronostic
périnatal (figure 3) [19, 20] (niveau de preuve: 4).

Monochorionic twin pregnancy

« Dating, labeling
11-14 weeks » Chorionicity
i « Screening for trisomy 21
16 weeks
l « Fetal growth, DVP
7|« UA-PI
18 weeks
i « Detailed anatomy
ks « Biometry, DVP
20 weeks » « UA-PI, MCA-PSV
i « Cervical length
22 weeks
24 weeks
26 weeks
28 weeks
l _| « Fetal growth, DVP
« UA-PI, MCA-PSV
30 weeks
32 weeks
34 weeks
36 weeks

Figure 2 Protocole de surveillance échographique des grossesses gémellaires dichorioniques non compliquées..

Figure 3 Protocole de surveillance échographique des grossesses gémellaires monochoriales non compliquées. DVP,
poche verticale la plus profonde; MCA, artére cérébrale moyenne; PI, indice de pulsatilité; PSV, vitesse systolique

maximale; UA, artére ombilicale

A chaque échographie, doivent étre évalués: biométrie
feetale, volume de liquide amniotique et Doppler de
I'artere ombilicale (a partir de 20 semaines d’aménorrhée)
pour les deux jumeaux. Une discordance du poids feetal
estimé (EPF) doit étre calculée et documentée a chaque
échographie a partir de 20 semaines. En cas de grossesse
gémellaire monochoriale, la vitesse systolique maximale
(PVS) de l'artere cérébrale moyenne (ACM) doit étre
enregistrée a partir de 20 semaines, afin de dépister les
TAPS. Dans les grossesses monochoriales diamniotiques,

le volume du liquide amniotique (la plus grande citerne)
doit étre évalué et documenté a chaque échographie pour
dépister un STT. L’évaluation de la longueur du col est
réalisée idéalement lors de I’examen morphologique du
deuxieme trimestre, afin d'identifier les femmes a risque
d'accouchement prématuré extréme (niveau de preuve:
24,2 ++).



Dépistage des anomalies chromosomiques au cours
d’une grossesse gémellaire

e Le dépistage de la trisomie 21 peut étre réalisé au
premier trimestre en utilisant le test combiné (épaisseur
de la clarté nucale (CN), dosages de 1'Hormone
Chorionique Gonadotrope béta libre (hCG ) et de la
protéine plasmatique A associée a (PAPP-A). Une
alternative est de ne combiner que 1'dge maternel et la
clarté nucale. (GRADE DE RECOMMANDATION: B).

* Dans le cas d'un jumeau évanescent, s'il y a encore un
pole feetal mesurable, la clarté nucale seule, en
combinaison avec 1'dge maternel, doit étre utilisée pour
I'estimation  du  risque [21] (GRADE DE
RECOMMANDATION: B).

e Le taux de détection (TD) de dépistage prénatal non
invasif de la trisomie 21 peut étre plus faible chez les
jumeaux que chez les singletons, mais les données sont
encore limitées (GRADE DE RECOMMANDATION:
B).

En cas de grossesse gémellaire, le dépistage de la
trisomie 21 peut étre réalisé au premier trimestre en
utilisant le test combiné, qui comprend 1'dge maternel, la
mesure de la clarté nucale et du dosage de la 3 -hCG et
de la PAPP-A. Une alternative est la combinaison de
I'dge maternel et de la clarté nucale mesurée entre 11
semaines et 13 semaines+ 6 jours d’aménorrhée [1]. Dans
le cas d'un jumeau évanescent, s'il y a encore un pdle
feetal mesurable, les dosages de la 3 -hCG et de 1a PAPP-
A sont biaisés et seule la clarté nucale doit étre utilisée
pour l'estimation du risque. Le risque de trisomie 21
pendant une grossesse monochoriale est calculée sur le
risque moyen des deux feetus (parce que les jumeaux
partagent le méme caryotype), alors que dans une
grossesse gémellaire dichorionique le risque est calculé
par feetus (environ 90% sont dizygotes et ont donc des
caryotypes différents).

Le taux de détection pour le syndrome de Down peut étre
plus faible pour une grossesse gémellaire que pour une
grossesse singleton [1]. Cependant, une méta-analyse
récente a rapporté des performances similaires (89% pour
les singletons, 86% pour les grossesses dichorioniques et
87% pour les grossesses monochorioniques, a un taux de
faux positifs (FP) de 5%) [22] (niveau de preuve: 2+ +).
La probabilité de proposer des tests invasifs aprés un
dépistage combiné est double par rapport & une grossesse
singleton [1]. En outre, les tests invasifs ont plus de
risques dans les grossesses géméllaires [23-25]. Une
méta-analyse a montré que le taux global de perte de
grossesse apres le prélevement des villosités choriales
(PVC) en cas de grossesse gémellaire était de 3,8%, et
apreés l'amniocentese de 3,1% [23]. D'autres recherches
ont rapporté des taux de pertes plus faibles: 2% pour les
PVC et 1,5-2% pour les amniocenteses [26]. Le risque a
été jugée similaire pour la voie transabdominale et
transcervicale, l'utilisation d'une seule aiguille ou d'un
systtme a double aiguille, et 1'entrée utérine simple ou
double [23] (NIVEAU DE PREUVE: 2 ++).

Le dépistage et les tests de diagnostic de la trisomie sont
plus complexes dans les grossesses gémellaires par
rapport aux grossesses de singleton. Il est important, par
conséquent, que le conseil avant le test soit assuré par des
professionnels de la santé ayant une expertise dans ce
domaine [1]. Il est important d'informer les femmes et
leurs partenaires a I'avance des décisions potentiellement
complexes qu’ils auront besoin de faire sur la base des

résultats du dépistage combiné, en tenant compte du
risque accru des tests invasifs chez les jumeaux, de la
discordance possible entre jumeaux dichorioniques pour
les aneuploidies, et des risques de réduction feetale
sélective [1] (NIVEAU DE PREUVE: 2+).

L’analyse dans le sang maternel de I’ADN fcetal libre
ADN (cfDNA) pour évaluer des risques pour la trisomie
21 est utilisée de plus en plus dans la pratique clinique.
Elle a le potentiel de solutionner un grand nombre de ces
questions complexes, car elle a un TD beaucoup plus
élevé et un taux de faux positif (FP) inférieur a celui du
test combiné [27]. Dans une méta-analyse récente, la TD
pondérée de la trisomie 21 pendant une grossesse
singleton était de 99% pour un TFP de 0,1% [28]. Les
valeurs correspondantes pour les grossesses gémellaires
étaient de 94,4% et 0%. Cependant, jusqu'a présent, en
cas de grossesse gémellaire, le nombre rapporté de
trisomies 21 diagnostiquées en utilisant des tests cfDNA
est beaucoup plus petit que celui des grossesses
singletons (NIVEAU DE PREUVE: 2 ++).

Diagnostic prénatal invasif dans la grossesse
gémellaire

e le PVC est préféré dans la grossesse gémellaire
dichorionique
(GRADE DE RECOMMANDATION: D).

Les tests invasifs pour analyse chromosomique ou
génétique des jumeaux doivent étre effectués par un
spécialiste en médecine feetale. Le PVC est préféré dans
une grossesse gémellaire dichorionique car elle peut étre
effectuée plus tot que I’amniocentese. Un diagnostic plus
précoce de toute aneuploidie est particulierement
important dans une grossesse gémellaire, étant donné le
risque plus faible d’interruption sélective de la grossesse
au premier trimestre par rapport au second (risque de
perte de la totalité de la grossesse de 7%, et risque
d’accouchement avant 32 semaines de 14%) [29]. 1l est
important de bien identifier la position des jumeaux dans
I'utérus. Au cours de l'amniocentése dans une grossesse
monochorionique, si la monochorionicité a été confirmée
avant la gestation de 14 semaines et les feetus
apparaissent concordants pour la croissance et l'anatomie,
il est acceptable de prélever un seul sac amniotique.
Sinon, les deux sacs amniotiques doivent &tre prélevés en
raison de la possibilit¢ de rares anomalies
chromosomiques discordantes dans les grossesses
monochoriales. Le PVC dans la grossesse monochoriale
intéressera seulement le placenta unique pouvant
manquer de rares anomalies chromosomiques
discordantes. Une discordance pour la plupart des
aneuploidies communes (trisomies 13, 18 et 21, le
syndrome de Turner et triploidie) a été rapportée chez des
paires de jumeaux monozygotes [30]. En cas de grossesse
monochoriale héterocaryotypique, la réduction sélective
par occlusion du cordon peut étre proposée a partir de 16
semaines, avec un taux de survie de plus de 80% pour le
jumeau sain [31, 32]. Lorsque les jumeaux monozygotes
sont discordants pour une anomalie, une discussion doit
avoir lieu avant un test invasif concernant la complexité
de I'interruption sélective, si celle-ci devenait nécessaire
[32] (NIVEAU DE PREUVE: 3).



Conséquences de la discordance de clarté nucale ou de
longueur cranio-caudale au premier trimestre

* La prise en charge de la grossesse gémellaire avec des
LCC discordantes = 10% ou de clartés nucales
discordances = 20% doit &tre discutée avec un expert en
médecine feetale (GRADE DE RECOMMANDATION:
B).

Bien que certaines études ont rapporté une association au
premier trimestre entre des discordances entre les
jumeaux pour la clarté nucale ou la LCC, ou une onde
inverse au niveau du ductus venosus (DV), et le
développement d’un STT, leur valeur prédictive est faible
[17, 33-35]. Une discordance pour la clarté nucale de =
20% avait une sensibilité de 52-64% et une spécificité de
78-80%, une valeur prédictive positive de 50% et une
valeur prédictive négative de 86% pour le développement
d’un STT [36, 37]. Une discordance pour la clarté nucale
= 20% est retrouvée dans environ 25% des grossesses
monochorioniques et le risque de MFIU précoce ou de
développement d’un STT sévere dans ce groupe au début
est de plus de 30% [37]. Le risque de complications est
inférieure a 10% si la discordance de clarté nucale est
<20% [37]. Un DV anormal se rencontre dans seulement
38% des grossesses qui se développeront ensuite un STT,
et, parmi celles considérées a haut risque, seulement 30%
développeront finalement un STT[35]. De méme, bien
que des discordances entre les jumeaux pour la LCC
entre 11-13 semaines d’aménorrhée soient
significativement associées au risque de perte de
grossesse (aire sous la courbe ROC (AUC), 0,5), a des
poids de naissance discordants (AUC, 0,6), de RCIU
sélectif (AUC, 0,6) et a des accouchements prématurés
avant la gestation de 34 semaines (AUC, 0.,5), la valeur
prédictive est encore une fois faible (risque prédictif
52%) [38, 39]. Néanmoins, la gestion de la grossesse
gémellaire avec des LCC discordantes = 10% ou des
clarté nucales discordantes = 20% doit étre discutée avec
un expert en médecine feetale et dans ces grossesses il
doit y avoir une évaluation détaillée par échographie et
par des tests a la recherche d’anomalies du caryotype. Le
risque d'anomalies feetales est de 25% des grossesses
avec des discordances de LCC = 10%, contre 4% des
grossesses avec des LCC discordants <10% [40].
Cependant, une discordance des LCC entre 7+ 029 + 6
semaines d’aménorrhée est un prédicteur du risque de
mort d’un feetus au cours du premier trimestre (Taux de
détection de 74% pour un taux de faux positif de 5%)
[41] (niveau de preuve: 2+ +).

Dépistage échographique des anomalies
morphologiques au cours des grossesses gémellaires

* La présence d'anomalies majeures doit étre recherchée a
I’examen du premier trimestre, et du deuxiéme trimestre
aux environs de 20 semaines d’aménorrhée (18-22)
(POINT DE BONNES PRATIQUES)

* Une échographie cardiaque doit étre pratiquée chez les
jumeaux monozygotes (POINT DE BONNES
PRATIQUES).

A l'examen du premier trimestre (entre 11 semaines et 13
semaines + 6 jours d’aménorrhée) la présence de toute
anomalie majeure est recherchée [42]. L’examen
échographique de dépistage du deuxiéme trimestre doit
étre effectué par un opérateur expérimenté aux environs
de 20 (18-22) semaines d’aménorrhée [1, 43]. Cette

analyse peut étre plus difficile que d'habitude en raison de
la présence d'un second feetus, et il est important de
prévoir suffisamment de temps (par exemple de 1'ordre de
45 min). Le risque d'anomalie feetale est supérieur pour
les grossesses gémellaires par rapport a une grossesse
unique [44]. Le taux d’anomalie par feetus chez les
jumeaux dizygotes est probablement le méme que celui
de singletons, alors qu'il est deux a trois fois plus élevé
chez les jumeaux monozygotes. Une anomalie
congénitale majeure, qui n’affecte généralement que 1'un
des jumeaux, existe dans environ 1 sur 25 grossesses
dichorioniques, 1 a 15 grossesses monochorioniques
diamniotiques et 1 a 6 grossesses monochorioniques
monoamniotiques, [45, 46]. Le dépistage des anomalies
doit donc étre minutieux dans une grossesse gémellaire
monochoriale, en gardant a l'esprit que les anomalies
cérébrales et cardiaques pourraient devenir plus évidentes
au cours du troisitme trimestre. Les anomalies
comprennent des malformations du tube neural, des
défects de la paroi abdominale antérieure, des fentes
faciales, des anomalies cérébrales, cardiaques et gastro-
intestinales. Par conséquent, une échocardiographie doit
étre effectuée selon les recommandations de I'ISUOG
[47], incluant la latéralité, le situs et la coupe 4 cavités,
les voies d’éjection droite et gauche d'éjection et la
visualisation de 1’arc aortique. Il est important de
prévenir la patiente des limites du dépistage
échographique, qui varient selon le type d'anomalie. Les
avantages du dépistage des anomalies feetales au
deuxieéme trimestre permettent aux les parents de se
préparer a la naissance d'un bébé avec un probléme
potentiel, d’opter pour terminer la grossesse, de permettre
la naissance dans centre spécialisé, et, potentiellement, de
faciliter la thérapie intra-utérine [1] (niveau de preuve: 3).

Gestion des grossesses gémellaires discordantes pour
une anomalie feetale

e Les grossesses gémellaires discordantes pour une
anomalie feetale doivent étre adressées a un centre
référent de médecine feetale (POINT DE BONNES
PRATIQUES).

1 a 2% des grossesses gémellaires aura une anomalie
affectant seulement un feetus, conduisant a la décision
difficile entre expectative et interruption sélectif pour le
feetus atteint. Méme chez les jumeaux monozygotes, la
concordance pour une anomalie morphologique se
retrouve dans moins de 20% des cas. Ces grossesses
doivent étre adressées a un centre référent de médecine
feetale pour la gestion de la grossesse [1]. Chez les
jumeaux monozygotes discordants pour une anomalie
morphologique, une aneuploidie discordante est tres rare
(mais pas impossible). Dans ces situations, une
échographie de diagnostic dans un centre référent, avec si
indiqué un test invasif d’analyse chromosomique du
feetus ou des tests génétiques, et une discussion sur le
pronostic probable pour le jumeau atteint et le jumeau
normal, sont essentiels. Pour les anomalies létales et
comportant un risque élevé de mort intra-utérine,
I’attitude conservatrice est préférable dans les grossesses
dichorioniques, alors que dans les grossesses
monochoriales une intervention pour protéger la santé du
jumeau sain contre les effets néfastes de la disparition
spontanée du co-jumeau se justifierait.



Feeticide sélectif en cas de grossesse gémellaire

e En cas de grossesse gémellaire dichorionique, un
feeticide sélectif est effectué par injection intracardiaque
guidée par échographie ou par injection intrafuniculaire
de chlorure de potassium ou de lidocaine, de préférence
au premier trimestre (GRADE DE
RECOMMANDATION: B).

* Lorsque le diagnostic est fait au deuxiéme trimestre, les
femmes pourraient opter pour une interruption sélective
au troisieéme trimestre, si la loi le permet (POINT DE
BONNES PRATIQUES).

* Le feeticide sélectif chez des jumeaux monozygotes est
effectué par l'occlusion du cordon, la coagulation
intrafeetale par laser, la coagulation par radiofréquence
(RFA) (GRADE DE RECOMMANDATION: B).

Le moment de l'interruption sélective d’une grossesse
gémellaire influence le risque de fausse couche et / ou
d’accouchement prématuré. Ceci est particulierement
pertinent dans les grossesses gémellaires discordantes
pour des anomalies, dans lesquelles une interruption
sélective au deuxiéme trimestre est associée a un risque
plus élevé de fausse couche et d’accouchement
prématuré, qu’au cours du premier trimestre (risque de
perte de la totalité de la grossesse de 7%, et risque de
14% d’accouchement avant 32 semaines) [29]. Lorsque
le diagnostic est fait au deuxiéme trimestre, les femmes
pourraient opter pour une interruption sélective au
troisieme trimestre, si la loi le permet, lorsque la
procédure est associée a un risque d'accouchement
prématuré plutét qu’a la perte du foetus du jumeau non
affecté. Les avantages et les inconvénients de chaque
option doivent étre considérés (prématurité, taux de perte,
stress parental, disponibilité d'un spécialiste de médecine
feetale pour effectuer la procédure en cas de travail
prématuré, et risque de complications associées a
I'anomalie spécifique) (niveau de preuve: 2 ++).

Le feeticide sélectif en cas de grossesse gémellaire
dichorionique est réalisé par injection intracardiaque
guidée par échographie ou par injection intrafuniculaire
de chlorure «fort» de potassium ou de lidocaine a 1%.
Lorsque [Dinterruption sélective d'un jumeau d’une
grossesse monochorionique est décidée, l'injection de
chlorure de potassium n’est pas une option en raison du
risque pour jumeau sain. Au lieu de cela, I'occlusion du
cordon, la coagulation intrafcetale par laser, Ila
coagulation par radiofréquence (RFA) du jumeau affecté
est nécessaire [48, 49]. Cela conduit a la mort du jumeau
affecté tout en protégeant le jumeau sain contre la perte
d’une partie de son volume de sang circulant dans I’autre
jumeau mort. Le taux de survie du cojumeau est
d'environ 80% et le risque de rupture prématurée des
membranes et d'accouchement prématuré avant 32
semaines est de 20% [49]. Le risque de séquelles
neurologiques indésirables dans le jumeau survivant peut
également &tre augmenté par rapport a celui d’une
grossesse non compliquée [49-52] (NIVEAU DE
PREUVE: 2 ++).

Dépistage du risque d'accouchement prématuré en
cas de grossesse gémellaire

¢ La mesure de la longueur du col utérin est la méthode
préférée de dépistage du risque de naissances
prématurées chez les jumeaux; 25 mm est le seuil le plus
couramment utilisée au deuxieme trimestre (GRADE DE
RECOMMANDATION: B).

Les naissances prématurées spontanées et iatrogénes sont
plus fréquentes chez les jumeaux que chez les singletons
[2]. Plus de la moitié des jumeaux naissent avant 37
semaines d’aménorrhée (60% et des naissances de
jumeaux se produisent avant 37 semaines et 12% avant
32 semaines d’aménorrhée); ces taux sont respectivement
de 5.4 et 7,6 fois les taux équivalents pour les singletons)
[2]. Les femmes asymptomatiques ayant un col court a
I'échographie du second trimestre sont a risque accru
d'accouchement prématuré spontané [53, 54]. Cependant,
la sensibilité de ce signe est faible, et le seuil de la
longueur du col utérin utilisé pour définir un risque accru
d'accouchement prématuré est controversé. Une longueur
du col <25 mm a 18-24 semaines pour une grossesse
gémellaire est un prédicteur modéré de l'accouchement
prématuré avant 34 semaines, mais pas pour avant 37
semaines [53, 54]. Chez les femmes asymptomatiques,
une longueur cervicale <20 mm a 20-24 semaines est le
prédicteur le plus précis de l'accouchement prématuré
avant 32 et avant 34 semaines (les sensibilités groupées,
spécificités et rapports de vraisemblance positifs et
négatifs étaient 39% et 29%; 96% et 97%; 10,1 et 90, et
0,64 et 0,74, respectivement). Une longueur cervicale <
25 mm a 20-24 semaines a un rapport de vraisemblance
positif groupé de 9,6 pour la prédiction de
I'accouchement prématuré avant 28 semaines [53, 54]. La
valeur prédictive de la longueur du col pour un
accouchement prématuré était faible chez les femmes
symptomatiques [53, 54] (NIVEAU DE PREUVE: 2 ++).
De plus, il n'y a pas de stratégie efficace pour prévenir
I'accouchement prématuré chez ces femmes. Le repos au
lit, la thérapie de la progestérone, le pessaire cervical ou
tocolytiques oraux ne réduisent pas le risque
d'accouchement prématuré chez ces femmes [1, 55-60].
Cependant, le traitement a la progestérone peut réduire le
risque de morbidité et de mortalité néonatales. [S5] Les
recherches en cours pourront clarifier la gestion de la
grossesse dans ce domaine (NIVEAU DE PREUVE: 1+).

Dépistage, diagnostic et gestion du retard de
croissance feetale (RCIU)

Criteres diagnostiques et bilans pour retard de
croissance sélectif (sSRCIU)

e Le RCIU sélectif, classiquement, est défini comme un
état dans lequel un foetus a une estimation de poids <10e
centile et une différence entre les jumeaux > 25%
(POINT DE BONNES PRATIQUES).

e Une discordance de 20% semble acceptable pour
distinguer les grossesses a risque accru de pronostic
défavorable (GRADE DE RECOMMANDATION: B).

La définition, I'évaluation et la gestion des RCIU sont
variables selon les cliniciens. Si les deux jumeaux ont
une EPF <10e centile, les foetus devraient étre appelés
petits pour 1’age gestationnel. Classiquement, sSRCIU est
un terme appliqué a des grossesses gémellaires dans
lequel un feetus a une EPF <10e centile et la discordance
EPF entre jumeaux est > 25% [61, 62]. Le College
américain des obstétriciens et gynécologues considére
une différence de 15-25% dans I’ EPF pour constituer
une croissance feetale discordante [63]. Un seuil de 18%
pour les discordances en poids a la naissance a été trouvé
pour prédire une issue défavorable de maniere optimale
[64]. Certains cliniciens ne tiennent pas compte de la



discordance EPF entre les jumeaux (et utilisent
simplement I’ EPF <10e centile d’un des jumeaux). En
outre, le seuil de discordance le plus prédictif d’une
évolution défavorable est susceptible de varier avec 1'age
gestationnel [65]. Une discordance de seuil de 20%
semble un choix pragmatique pour distinguer les
grossesses a risque accru de pronostic défavorable
(consensus des auteurs de la recommandation). Une
discordance d’ EPF est calculée par la formule suivante:
((poids de jumeau plus grand - poids de jumeau plus
petit) x 100) / poids du jumeau le plus grand (NIVEAU
DE PREUVE: 2 ++).

Une fois le diagnostic fait, une cause doit étre recherchée
[62]. Cette recherche doit inclure une échographie de
diagnostic et un dépistage des infections virales
(cytomégalovirus, rubéole et toxoplasmose).
L'amniocentese peut également &tre nécessaire pour
exclure des anomalies chromosomiques comme une
étiologie de RCIU [62]. Le sRCIU lors d’une grossesse
monochoriale se produit principalement en raison du
partage inégal de la masse placentaire et de la
vascularisation [66] (NIVEAU DE PREUVE: 3).

Dépistage du RCIU au cours des grossesses gémellaires

¢ L’EPF est calculé au mieux en combinant les mesures
de la téte, de l'abdomen et du fémur (GRADE DE
RECOMMANDATION: B).

e Si la discordance entre les jumeaux est = 25%, la
patiente doit étre adressée a un centre référent de
médecine feetale (POINT DE BONNES PRATIQUES).

L’évaluation échographique de I’EPF est moins précise
dans les grossesses gémellaires que dans les grossesses
singleton [67]. Les courbes d’EPF qui utilisent une
combinaison de la t€te, 'abdomen et du fémur sont celles
qui fonctionnent le mieux dans les grossesses gémellaires
et les grossesses singleton [67]. Actuellement, les courbes
utilisées pour surveiller la croissance du feetus pendant
les grossesses gémellaires sont les mémes que celles
utilisées pour les singletons. Cependant, il y a une
réduction de la croissance du feetus dans les grossesses
gémellaires par rapport aux grossesses singleton, en
particulier au troisiéme trimestre [68]. Ceci est
particuliecrement marqué dans les grossesses MCDA.
Cela donne a penser que des courbes spécifiques de
croissance pour jumeaux devraient &tre utilisés pour
documenter et surveiller la croissance des grossesses
gémellaires. Cependant, ['utilisation des courbes
spécifiques de croissance pour les jumeaux est
controversée en raison de la crainte que la croissance
réduite dans le troisiéme trimestre observée dans la
plupart des grossesses gémellaires peut étre causée par un
certain degré d'insuffisance placentaire, ce qui justifie
une surveillance étroite (NIVEAU DE PREUVE: 2 ++).

Une discordance d’EPF entre les jumeaux est associée de
maniere significative avec le risque de perte périnatale
[69]. Le rapport de risque de perte périnatale totale chez
les jumeaux avec un EPF discordances = 25% est de 7.3.
Selon I'Institut national de la santé et des conseils de
soins d'excellence, une discordance d’EPF doit &tre
calculée et documentée a chaque examen a partir de 20
semaines et suivantes. Si cette discordance atteint 25% ou
plus, la patiente doit &tre adressée a une unité référente de
médecine feetale pour I'évaluation, la surveillance feetale
accrue, y compris les dopplers, et la planification de I’

accouchement, le cas échéant [1] (NIVEAU DE
PREUVE: 2 ++) .

Classification des grossesses gémellaires monochoriales
compliquée par sSRCIU

e la classification des sRCIU chez les jumeaux
monozygotes dépend de la vitesse en fin de diastole au
Doppler de l'artere ombilicale (POINT DE BONNES
PRATIQUES).

La classification des sSRCIU dépend de la vitesse en fin
de diastole dans l'artére ombilicale (figure 4) [70]. Dans
le type I, le flux de fin de diastole est positif. Dans le
Type 1II, le flux de fin de diastole est absent ou inversé
(absent or reversed end-diastolic flow ou AREDF). Dans
le type III, il y a un modele cyclique / intermittent de
AREDF. Le taux de survie dans le type I de sRCIU est
supérieure a 90%(taux de mortalité in utero jusqu'a 4%).
Le Type II sRCIU est associé a un risque élevé de MFIU
du jumeau ayant un retard de croissance et / ou a un
accouchement trés prématuré avec le risque associé de
retard de développement neurologique si l'autre jumeau
survit (MFIU de chaque feetus jusqu’a 29% et risque de
séquelles neurologiques jusqu'a 15% des enfants nés
avant 30 semaines). Le Type III sRCIU est associé a un
risque de 10-20% de mort subite du feetus ayant un retard
de croissance, ce qui est imprévisible (mé€me dans les cas
ol les données de l'échographie ont été stables). Il y a
aussi un taux élevé (jusqu'a 20%) de morbidité
neurologique associée chez I’autre jumeau survivant [61,
71] (NIVEAU DE PREUVE: 2 ++).

Gestion des grossesses gémellaires compliquées par
SRCIU

* Dans les grossesses dichorioniques, les sSRCIU doivent
étre gérés comme pour les singletons ayant un RCIU
(POINT DE BONNES PRATIQUES).

e Les preuves sont limitées pour guider la gestion des
jumeaux monozygotes ayant un sRCIU (POINT DE
BONNES PRATIQUES).

En cas de grossesse gémellaire dichorionique compliquée
par sRCIU, la date d’accouchement doit étre déterminée
sur la base d'une évaluation des risques-avantages et
selon les souhaits des parents, guidés par des conseils
obstétricaux et néonataux. Ces jumeaux ayant une
vascularisation séparée, la grossesse peut &tre suivie
comme pour un RCIU d’un singleton, en surveillant
I’évolution des dopplers de l'artere ombilicale, de 1’artere
cérébrale moyennes et du ductus venosus, et des scores
biophysiques. Ces grossesses doivent étre gérées dans des
centres spécialisés. Les preuves pour guider la gestion
des grossesses gémellaires monochoriales présentant un
sRCIU sont limitées. Les options incluent: la gestion
conservatrice suivie par un accouchement précoce; une
coagulation au laser; ou une occlusion cordonale du
feetus atteint par le RCIU (pour protéger le cojumeau)
[72] (NIVEAU DE PREUVE: 2-).

Suivi de grossesse gémellaire compliquée par sRCIU
e En cas de grossesse gémellaire dichorionique

compliquée par sRCIU, les Dopplers feetaux doivent étre
effectués toutes les 2 semaines environ, en fonction de la



gravité. En cas de grossesse gémellaire monochoriale
compliquée par sRCIU, le doppler feetal doit étre évalué

au moins chaque semaine (POINT DE BONNES
PRATIQUES).

Figure 4 Classification des retards de croissance sélectif dans les grossesses gémellaires monochorioniques. Dans le
type I, le flux de fin de diastole de I'artere ombilicale est positif tandis que dans le type Il il est absent ou inversé
(AREDF). Dans le type Il il y a un aspect cyclique ou intermittent de AREDF

e S'il y a un risque important de mort feetale d'un co-
jumeau avant 26 semaines, une interruption sélective peut
étre discutée (GRADE DE RECOMMANDATION: D).

En cas de grossesse monochoriale compliquée par
sRCIU, la croissance du feetus doit étre évaluée au moins
tous les 2 semaines, et les Dopplers feetaux (artere
ombilicale et ACM) au moins chaque semaine. Si le
doppler de l'artere ombilicale est anormal, le doppler du
Ductus venosus doit étre réalisé. L'objectif dans la
gestion de ces grossesses est de prolonger la grossesse au
moins jusqu'a ce que la viabilité soit atteinte, tout en
évitant en méme temps la MFIU d’un jumeau avec ses
conséquences graves pour le co-jumeau survivant. En cas
de grossesse dichorionique compliquée par S RCIU, les
bilans peuvent étre moins fréquents, car I’accouchement
n’est généralement pas recommandé avant 32-34
semaines d’aménorrhée. Dans les cas ou I'évaluation
doppler conclut a I’existence d’un risque réel de mort
feetale de I'un des jumeaux avant 26 semaines
d’aménorrhée, l'option d’interruption sélective doit étre
envisagée afin de protéger le feetus normal de
conséquences graves si le jumeau le plus petit meurt. La
gestion de ces cas est complexe et doit étre coordonné par
un centre référent de médecine feetale [72] (NIVEAU DE
PREUVE: 2-).

La date d’accouchement doit étre décidée en fonction de
I'évaluation du bien-étre feetal, de la croissance, du profil
biophysique, du doppler du DV et / ou du
cardiotocographie informatisée (CTG), si disponible.
Cependant, le risque de MFIU dans ces grossesses étant
augmenté, I’accouchement peut étre indiqué avant méme
que des anomalies du Doppler du DV ou de la CTG
informatisée deviennent évidentes. En outre, l'incidence
des lésions cérébrales graves dans les grossesses
monochorioniques compliquées par un S RCIU est
d'environ 10% et elles sont associées a un ombilical
doppler anormal, une mort d’un des deux feetus et a une
prématurité [73]. Fait intéressant, les risques de morbidité

néonatale (38% vs 19%), notamment le syndrome de
détresse respiratoire (32% vs 6%) et des lésions
cérébrales, sont plus élevés chez le plus grand des foetus
que chez le plus petit [74] (NIVEAU DE PREUVE: 2 ++
).

Gérer le jumeau survivant apres la disparition de son
co-jumeau

¢ Lorsque une MFIU se produit au cours d’une grossesse
gémellaire, la femme doit étre adressée a un centre de
référence (POINT DE BONNES PRATIQUES).

Aprés la mort d’un des jumeaux, les complications
suivantes sont respectivement observées dans les
grossesses monozygotes et dichorioniques, [75-77]:

* Déces du co-jumeau: 15% et 3%.

* Accouchement prématuré: 68% et 54%.

¢ Imagerie crinienne post-natale anormale du cojumeau
survivant: 34% et 16%.

¢ Développement neurologique anormal du cojumeau
survivant: 26% et 2% (NIVEAU DE PREUVE: 2 ++).

Lorsque I'un des jumeaux monochoriaux meurt in utero,
le jumeau survivant peut alors perdre une partie de son
volume en circulation au profit du jumeau mort,
conduisant a une hypotension potentiellement grave chez
le survivant. Cela peut conduire a une hypoperfusion du
cerveau et d'autres organes, pouvant causer des 1ésions
cérébrales ou la mort (NIVEAU DE PREUVE: 3).

Lorsque la mort d’un des jumeaux se produit dans une
grossesse monochoriale, la patiente doit &tre gérée dans
un centre de référence. La surveillance doit inclure
I'évaluation des Dopplers feetaux, en particulier de
I’ACM, afin de rechercher des signes d'anémie feetale
chez le jumeau survivant. Le traitement conservateur (2
savoir la poursuite de la grossesse) est souvent la solution
la plus appropriée. L’accouchement rapide n’est
généralement pas indiqué, car, si le jumeau survivant



souffre d’anomalies neurologiques, celles-ci ont souvent
déja eu lieu au moment ou la mort a été diagnostiquée. Si
la grossesse est a terme, alors il est logique de faire
accoucher sans délai, mais sinon la prolongation de la
grossesse au profit du jumeau survivant (en termes
d'augmentation de  maturité) est  généralement
recommandée. Un conseil détaillé aux parents est
nécessaire. Cela doit inclure une explication du risque de
morbidité a long terme (neurologique ou autre) pour le
jumeau survivant mais aussi sur le fait que ces dommages
peuvent avoir déja eu lieu et qu’il est peut étre trop tard
empécher un tel préjudice par un accouchement urgent. A
court terme, le jumeau survivant doit &tre évalué pour
mettre en évidence un pronostic compromis en utilisant la
CTG ou le Doppler de ’ACM pour évaluer I'anémie
feetale [78]. Si le traitement conservateur est choisi, la
biométrie feetale et 1'évaluation des dopplers ombilicaux
et de ’ACM doivent étre programmées toutes les 2-4
semaines, et I’ accouchement doit étre envisagé a 34-36
semaines, aprés une cure de stéroides maternels. Si le
PVS de I’ACM est normal dans les premiers jours, il est
peu probable que l'anémie feetale se produise. Le cerveau
du feetus doit étre examiné environ 4-6 semaines apres la
mort du co jumeau pour rechercher des preuves de la
morbidité cérébrale. Dans les cas ou il existe des preuves
solides que le co-jumeau survivant peut avoir subi des
dommages neurologiques graves, I’interruption tardive de
la grossesse doit étre envisagée. L'évaluation
neurologique du jumeau survivant a 1'dge de 2 ans doit
étre recommandée. Il y a eu des rapports de transfusion
intra-utérine d'un co-jumeau survivant anémique, mais
I’efficacité sur la morbidité neurologique a long terme est
inconnue [79-81] (NIVEAU DE PREUVE: 3).

COMPLICATIONS SPECIFIQUES
LIEES AUX GROSSESSES GEMELLAIRES
MONOCHORIALES

Les complications qui surviennent uniquement en cas de
grossesse gémellaire monochoriale comprennent les STT,
les TAPS, la séquence TRAP, la grossesse
monoamniotique et les jumeaux conjoints.

Dépistage, diagnostic, classification et gestion des STT

Prées d’un tiers des grossesses gémellaires sont
monochoriales.

Chez presque tous les jumeaux monochoriaux, le
placenta contient des anastomoses vasculaires reliant les
deux circulations feetales.

C’est | ‘angioarchitecture de ces anastomoses vasculaires
qui détermine le profil de risque. Les jumeaux
monozygotes monochoriaux sont a risque de développer
un STT quand il y a un déséquilibre dans les balances
hémodynamique et du liquide amniotique [82-85].

Le diagnostic de STT requiert la présence d’un
déséquilibre significatif du liquide amniotique.

Le jumeau « donneur « a une plus grande citerne verticale
-(PGC) <2 cm (oligohydramnios) et le jumeau «
receveur » a une PGC) > 8 cm (polyhydramnios).

En Europe, le diagnostic de polyhydramnios est fait
lorsque la PGC est = 8 cm a < 20 semaines d’aménorrhée
et = 10 cm apres 20 semaines. La discordance de taille est
un signe échographique commun, mais n’est pas
essentielle pour le diagnostic.

Le STT affecte 10-15% des grossesses gémellaires
monochoriales et est associé a une mortalité et morbidité
périnatales accrues ; s’il n’est pas traité, cela conduit a la
mort feetale dans 90% des cas, avec des taux de morbidité
chez les survivants de plus de 50% [84, 85]. Un
diagnostic précoce peut en revanche permettre une
intervention par la coagulation par laser intra-feetal ce qui
améliore considérablement le pronostic.

Le traitement au laser dans ces grossesses se traduit par
60-70% de survie des deux jumeaux et 80-90% de survie
d'au moins l'un des jumeaux [85-87].

Classification des STT

* Bien que la classification de Quintero ne prédit pas
toujours avec précision lissue ou I'évolution
chronologique des STT, elle reste le systtme de
classification de choix (POINT DE BONNES
PRATIQUES)

Le STT est actuellement classifié a laide de Ia
classification de Quintero (tableau 1) [82, 83].

Il y a un débat sur la validité de cette classification des
STT. 1l a ét€ noté que la maladie Stade I n’est pas
nécessairement associée aux meilleurs pronostics.

Par exemple, certains jumeaux « receveurs « dans les
grossesses classées comme stade I de Quintero peuvent
avoir des complications cardiaques [88-90].

Une autre critique est qu’elle ne représente pas un ordre
chronologique de dégradation, par exemple, un stade I
peut devenir un stade 5 sans passer par les stades 2, 3 et
4, et elle ne permet pas de prévoir un bon pronostic apres
le traitement.

Bien que l'incorporation des parametres cardiovasculaires
supplémentaires stratifie des caractéristiques
supplémentaires de la maladie, indépendants de la
classification de Quintero, ceux-ci n’améliorent pas la
prévision du devenir apres le traitement. Néanmoins, la
classification de Quintero reste la plus couramment
utilisée pour classer les grossesses gémellaires
compliquées par un STT (NIVEAU DE PREUVE: 2+).
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Tableau 1. Classification de Quintero [82]

Phase

Classification

I

Séquence Polyhydramnios-oligohydramnios :
PGC > 8 cm chez le jumeau receveur et
PGC <2 cm chez le jumeau donneur

11

vessie du donneur non visible

I

diastole nulle ou négative dans 'artére ombilicale, onde a
négative dans le ductus venosus chez un des foetus

IV

Hydrops / Anasarque d’un ou des 2 jumeaux

PGC : profondeur plus grande citerne
Dépistage du STT

e En cas de grossesse gémellaire monochoriale, le
dépistage de STT devrait commencer a 16 semaines,
avec des échographies répétées toutes les 2 semaines
par la suite (POINT DE BONNES PRATIQUES ).

Le suivi des grossesses gémellaires monochoriales
pour le développement d'un STT devrait commencer
par une échographie a 16 semaines d’aménorrhée; les
échographies doivent étre répétées toutes les 2
semaines par la suite. A chaque échographie,
I'opérateur doit noter et rechercher la présence d'un
plissement de la membrane amniotique et mesurer la
PGC de liquide amniotique pour chaque feetus. Si un
déséquilibre de la PGC ou un plissement de la
membrane existent, une surveillance échographique
plus fréquente peut étre justifiée.

Le STT est beaucoup moins fréquent dans les
grossesses monochoriales monoamniotiques, que
dans les grossesses monochoriales diamniotiques. Le
diagnostic échographique inclut un polyhydramnios
dans le sac amniotique commun et des tailles de
vessie discordantes

Pronostic pour une grossesse gémellaire monochoriale
avec discordance de liquide amniotique

e Les grossesses monochoriales avec simple
discordance de liquide amniotique peuvent étre suivis
de maniere hebdomadaire afin d’exclure Ila
progression vers un STT (POINT DE BONNES
PRATIQUES).

Les grossesses gémellaires monochoriales avec
discordance liquide amniotique entre les jumeaux qui
ne remplissent pas les critéres 8 cm / 2 cm (en
d'autres termes, elles tombent dans la fourchette
«normale»), et des mesures normales du Doppler de
I'artére ombilicale sont associées a un bon pronostic
(93% de survie globale) et un faible risque (14%) de
progression vers un STT sévere [91-93].

Cependant, il est de pratique courante pour ces
grossesses d’étre suivies de maniere hebdomadaire
afin de s’assurer qu'il n’y a pas de progression vers un
STT (NIVEAU DE PREUVE :2+)

Traitement des STT

¢ La coagulation laser est le traitement de choix pour
les STT de stade II de Quintero et supérieur (GRADE
DE RECOMMANDATION: A).

e Le traitement conservateur avec une surveillance
étroite ou la coagulation laser peut étre considéré
pour le stade I de Quintero (GRADE DE
RECOMMANDATION: B).

e Lorsque le traitement au laser n’est pas disponible,
I’amnioréduction est une alternative acceptable apreés
26 semaines d’aménorrhée (GRADE DE
RECOMMANDATION: A).

Le STT diagnostiqué avant 26 semaines d’aménorrhée
est mieux traité par coagulation laser donnant de
meilleurs résultats que les amnioréductions ou
septostomies comme le suggerent les publications
[85] (NIVEAU DE PREUVE: 1+).

1l est généralement admis que les grossesses au stade
II de Quintero et au dessus nécessitent un traitement,
et de nombreux centres géreront de maniére
conservatrice les stades I de Quintero.

Toutefois, si le traitement par la coagulation laser
n'est pas disponible, l'amnioréduction est une
alternative  acceptable dans les  grossesses
diagnostiquées apres 26 semaines d’'aménorrhée [85].
En fait, certains éléments de preuve font que la
coagulation laser est encore la meilleure forme de
traitement pour le STT, indépendamment de savoir
s’il est diagnostiqué tot (avant 16 semaines) ou
tardivement (apres 26 semaines) [93, 94].

Le traitement conservateur avec une étroite
surveillance et le traitement au laser sont tous deux
considérés comme des options raisonnables pour les
Stades I du STT, en attendant les résultats des essais
randomisés comparant le traitement conservateur
avec la thérapie au laser.

Si le traitement conservateur est choisi pour le stade I
de Quintero, l'aggravation du polyhydramnios,
I'inconfort de la mere et le raccourcissement de la
longueur du col utérin sont considérés comme
criteres d’alerte pour procéder a un traitement
feetoscopique par laser.

Dans une revue systématique de la gestion d'une

grossesse avec un STT de Stade I, la survie globale
semble similaire pour ceux qui ont bénéficié d'un
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traitement au laser ou d’un traitement conservateur
(85% et 86%, respectivement), mais il était un peu
plus faible pour ceux qui ont bénéficié d'une
amnioréduction (77%) [95] (niveau de preuve: 2-).
Apres le traitement au laser, le taux de récidive du
STT va jusqu’a 14% ce qui est susceptible d'étre due a
des anastomoses manquées au moment du traitement
au laser initial [96] (NIVEAU DE PREUVE: 2-).

Le risque de récidive du STT et 'apparition d'un TAPS
est réduit par 1'utilisation de la technique de Salomon
(interruption au laser de I'équateur vasculaire
placentaire) par rapport a la technique tres sélective
[86,87] (NIVEAU DE PREUVE: 1+).

Une autre option pour la gestion des STT séveres est
l'interruption sélective de la grossesse en utilisant la
diathermie bipolaire, la coagulation au laser ou par
radiofréquence de 1'un des cordons ombilicaux. Cela
signifie que ce foetus est sacrifié dans l'espoir de
protéger l'autre jumeau de la mort ou de lésions
cérébrales. Rarement, les parents optent pour
'interruption de toute la grossesse.

Suivi et dge gestationnel optimal pour I'accouchement
en cas de grossesse gémellaire avec STT

e Une pratique courante consiste dans une
surveillance échographique hebdomadaire pendant
les 2 premieres semaines apreés le traitement, réduite
a une semaine sur deux apres des signes cliniques de
la résolution (POINT DE BONNES PRATIQUES).

¢ En cas de déces d'un feetus (post-laser), l'imagerie
cérébrale du co-jumeau survivant devrait étre évaluée
4-6 semaines plus tard, et 1'évaluation du
développement neurologique doit avoir lieu a I'age de
2 ans (POINT DE BONNES PRATIQUES)

Il n'y a pas de preuves pour définir la fréquence du
suivi échographique aprés traitement du STT.
Cependant, le traitement devrait aboutir a la
normalisation de liquide amniotique en 14 jours [97].
Le dysfonctionnement cardiaque se normalise
généralement chez le receveur en un mois, tandis que
le donneur subit une altération temporaire de la
fonction cardiaque [98] (NIVEAU DE PREUVE: 2+).

Une pratique courante consiste au  suivi
échographique hebdomadaire pendant les 2
premiéres semaines apres le traitement, réduite a une
semaine sur deux apres des signes cliniques de la
résolution

Chaque échographie devrait évaluer la PGC, la
biométrie (toutes les 2 semaines), et les dopplers de
I'artere ombilicale, de l'artére cérébrale moyenne
(PSV) et du ductus venosus chez les deux fecetus.
Néanmoins, 8% de tous les jumeaux, aussi bien les
receveurs que les donneurs, auront une sténose de
I'artére pulmonaire a I'age de 10 ans [99] et 4% des
survivants souffriront de dommages cérébraux
prénataux [100] (NIVEAU DE PREUVE: 3).

Il doit y avoir une évaluation détaillée du cerveau, du
coeur et des membres (risque d'amputation
secondaire a thrombus ou a des brides amniotiques)
au cours de ces échographies de surveillance.

Le dysfonctionnement cardiaque et les Ilésions
cérébrales prénatales peuvent ne devenir évidentes
qu’au troisiéme trimestre.

Certains centres de médecine feetale proposent une
imagerie cérébrale du feetus par résonance
magnétique (IRM) a 30 semaines pour tous les
survivants aprés le traitement au laser, afin de
détecter les anomalies cérébrales telles que les
troubles de la migration et de la prolifération
neuronale.

Cependant, les preuves a l'appui de cette pratique
sont limitées et tant la spécificité du diagnostic que la
traduction en morbidité neurologique a long terme
restent inconnues.

[101]. Il y a peu de données sur le moment optimal et
la voie daccouchement pour les jumeaux
monozygotes précédemment traités pour un STT,
mais le consensus général est que cela devrait étre a
34 semaines de gestation, aprés une cure de stéroides
[102].

Cependant, il est également raisonnable d'adopter une
stratégie similaire comme pour tous les jumeaux
monozygotes, avec l'accouchement a 34 semaines
d’aménorrhée pour les anomalies persistantes et
jusqu'a 37 semaines quand il y a une résolution
complete.

Le mode d’accouchement optimal suite a la thérapie
laser n'a pas été déterminé.

Les grossesses gémellaires traités par laser pour un
STT devraient étre considérées comme a risque élevé
d'effets indésirables, méme si la normalisation du
liquide amniotique se produit (NIVEAU DE PREUVE:
2-).

Dans les grossesses compliquées par le déces de I'un
des feoetus (post-laser), l'imagerie cérébrale devrait
étre réalisée 4-6 semaines plus tard, et 1'évaluation du
développement neurologique doit étre faite a I'’age de
2a3ans

Risque d'anomalies cérébrales et de retard de
développement neurologique pour une grossesse
gémellaire avec STT

Les grossesses monochoriales compliquées par un
STT, une MFIU d’'un jumeau, un sRCIU ou un TAPS
sont a risque accru d'anomalies cérébrales et de
troubles du développement neurologique [73, 103-
105]. Dans les grossesses compliquées par un STT, des
anomalies cérébrales ont été signalées chez 5% de
celles qui ont bénéficié d'une coagulation au laser,
dans 14% de celles ayant eu un amniodrainage et
dans 21% de celles aprés une prise en charge
expectative [104] (NIVEAU DE PREUVE: 2-).

Les donneurs et receveurs sont a risque de
développer des lésions soit ischémiques ou
hémorragiques [104]. A un 4ge moyen de 34 mois
apres le traitement au laser pour un STT, 7% des
enfants avaient des anomalies neurologiques
majeures [106, 107] (NIVEAU DE PREUVE: 2-).

Le devenir de développement neurologique a 6 ans
était similaire a celui a 1'age de 2 ans et 10 mois, avec
9% des enfants ayant un grand retard de
développement neurologique [108] (NIVEAU DE
PREUVE: 2-).
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Stade

Dépistage, diagnostic et gestion de la séquence
anémie-polycythémie (TAPS) dans les grossesses
gémellaires

e Le diagnostic prénatal de TAPS est basé sur la
découverte d’anomalies discordantes au doppler des
ACM (GRADE DE RECOMMANDATION: D).

¢ Il y a peu de niveau de preuves quant a l'issue et la
gestion optimale des TAPS; les options de traitement
doivent donc étre individualisées et discutées avec les
parents (POINT DE BONNES PRATIQUES)

La compréhension de l'histoire naturelle et les
conséquences feetales et néonatales d'un TAPS dans
les grossesses monochoriales évoluent encore.

En outre, le traitement optimal la fréquence et le
mode de surveillance doivent encore étre établis.
L'incidence d'un TAPS spontané chez des jumeaux
MCDA va jusqu'a 5%.

Cependant, il peut compliquer jusqu'a 13% des cas de
STT suivant une coagulation au laser [96].

La séquence TAPS est supposée étre due a la présence
d’anastomoses artério-veineuses minuscules (<1 mm)
qui permettent une lente transfusion de sang du
donneur au receveur, conduisant a des concentrations
d'hémoglobine tres discordants a la naissance
(NIVEAU DE PREUVE: 3).

Le diagnostic postnatal de TAPS est fait sur la base de
la constatation d'une anémie chronique (y compris

réticulocytose) chez le donneur et d’'une polyglobulie -
polycythémie chez le receveur. Les criteres de
diagnostic comprennent une différence dans la
concentration d'hémoglobine entre les jumeaux de
plus de 8 g / dl et au moins un taux de comptage de
réticulocytes supérieur a 1,7 ou la présence de petites
anastomoses vasculaires (<1 mm de diamétre) dans le
placenta [109, 110]

Le diagnostic prénatal de TAPS est basé sur la
découverte

d’anomalies discordantes dans les Dopplers de I'ACM,
incluant un pic de vitesse systolique > 1,5 multiple de
la médiane (MoM) chez le donneur, suggérant une
anémie fcetale , et un pic de vitesse systolique de
I'artére cérébrale moyenne <1,0 MoM chez le
receveur, suggérant une polycythémie.

Les signes échographiques supplémentaires dans les
TAPS comprennent les différences dans I'échogénicité
et I'épaisseur du placenta, avec, un épaississement
brillant chez le donneur et une amincissement
hypoéchogéne chez le receveur. Le jumeau
polycythémie peut avoir un «ciel étoilé» du foie lié a
une diminution de 1'échogénicité du parenchyme
hépatique et une hyperéchogénéicité accrue des
parois des veinules portales.

La classification des stades de gravité anténataux et
postnataux sont présentés dans le tableau 2 [109,
110] (NIVEAU DE PREUVE: 3).

Table 2. Stadification ante et postnatale de la séquence anémie-polycythémie ( TAPS) 109, 110]

Stadification anténatale

Stadification post natale
Différence entre jumeaux Hb (g/dL)

AREDF, absent or reversed end-diastolic flow; DV, ductus venosus; Hb, hemoglobine; MCA, artére cerebrale artere; moyenne

MoM, multiples of median; PI, pulsatility index; PSV, vitesse du pic systolique UA, artere ombilicale UV, veine ombilicale.

Donneur MCA-PSV > 1.5 MoM et receveur MCA-PSV < > 8.0

1.0 MoM, sans autres signes d’altération foetale

Donneur MCA-PSV > 1.7 MoM et receveur MCA-PSV < >11.0
0.8 MoM, sans autres signes d’ altération foetale

Stage 1 or 2 et altération cardiaque chez le donneur > 14.0
(UA-AREDF, UV flux pulsatile, or DV augmenté ou flux

inversé

Anasarque du jumeau donneur

>17.0

Mort d’'un ou des deux jumeaux précédée d’'un TAPS >20.0
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Le devenir des grossesses gémellaires compliquées par
un TAPS est variable. Les TAPS graves peuvent
entrainer la MFIU d’un des deux jumeaux.

A l'autre extrémité du spectre, les TAPS moyens peuvent
encore permettre la naissance de deux nouveau-nés en
bonne santé (en dehors d'avoir une différence
significative dans le taux d'hémoglobine entre les deux).
Il semble que la principale morbidité néonatale soit
I'anémie (nécessitant une transfusion) et la polyglobulie
polycythémie (nécessitant éventuellement une
exsanguinotransfusion partielle) [111]. Cependant, des
cas de lésions cérébrales graves ont été rapportés chez
des nouveau-nés ayant un TAPS [112].

Des données récentes suggerent que, chez les jumeaux
monochoriaux présentant un TAPS, le risque de retard de
développement neurologique est augmenté (20%) [113].
Par conséquent, I'imagerie cérébrale durant le troisieéme
trimestre et 1'évaluation du développement neurologique
a l’age de 2 ans sont recommandés (NIVEAU DE
PREUVE: 3).

Les options de gestion dépendent de 1'dge gestationnel au
moment du diagnostic, du choix des parents, de la gravité
de la maladie et de la faisabilité technique de la thérapie
intra-utérine. Par conséquent, la gestion des grossesses
gémellaires compliquées par un TAPS doit étre
individualisée. Les options les plus courantes
comprennent le traitement conservateur, 1’accouchement
prématuré, la coagulation laser , la transfusion sanguine
intrautérine  pour le  jumeau  anémique et
I’exsanguinotransfusion partielle pour diluer le sang du
jumeau polycythémique [114].

Afin de dépister les TAPS, le pic de vitesse systolique de
I’artere cérébrale moyenne doit &tre mesurée a partir de
20 semaines chez les deux feetus, et pendant le suivi des
cas traités pour le STT.

La Prévention de la séquence TAPS par la technique de
la coagulation par laser modifiée (Solomon) reste le
meilleur moyen de prévenir la morbidité. (NIVEAU DE
PREUVE: 3).

La séquence TRAP (twin reverse arterial perfusion)
ou jumeau acardiaque

e Les chances de survie du jumeau « pompe « sont
augmentées par l'utilisation des techniques mini-invasives
(par exemple la coagulation du cordon, la ligature du
cordon et photocoagulation des anastomoses, ainsi que
des méthodes intrafoetales) de préférence avant 16
semaines d’aménorrhée (GRADE DE
RECOMMANDATION: D).

La séquence TRAP est une complication rare de la
grossesse gémellaire monochoriale (1% des grossesses
gémellaires monozygotes et 1/ 35 000 de la totalité des
grossesses). Elle est caractérisée par la présence d’un
TRAP ou d’une masse acardiaque perfusée par un
jumeau apparemment normal (pompe) (figure 5) [116].
La perfusion se produit d'une maniere rétrograde a
travers les anastomoses artérioartérielles, généralement
par le biais d'un site commun d'insertion du cordon [117].
Cet arrangement vasculaire caractéristique prédispose a
une circulation hyperdynamique et a une insuffisance
cardiaque progressive chez le jumeau pompe [117].

Le risque du déces du jumeau pompe dans une séquence
TRAP géré de facon conservative va jusqu'a 30% a 18
semaines (NIVEAU DE PREUVE: 3).

Différentes techniques minimalement invasives, telles
que la coagulation du cordon, la ligature du cordon, et la
photocoagulation des anastomoses, ainsi que des
méthodes intrafeetales, comme la radiofréquence et la
thérapie laser intrafoetale, sont effectuées en prévention
du déces du jumeau pompe (figure 5) [ 119].

Le taux de survie du jumeau pompe en utilisant ces
modalités de traitement est d'environ 80%.

Les grossesses avec une séquence TRAP sont
généralement suivis périodiquement dans le but
d'entreprendre une thérapie intra-utérine si I’insuffisance
cardiaque devient évidente dans le jumeau pompe ou s’il
y a perfusion accrue (notamment l'apparition d’un
polyhydramnios) et la croissance de la masse du TRAP
[119].
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Figure 5 (a) Coupe sagittale du jumeau pompe au cours d’'une grossesse géméllaire affectée par séquence twin
reverse arterial perfusion (TRAP). (b,c) coupes sagittales du jumeau acardiaque. (d) traitement laser intrafoetal pour
arréter le flux dans le jumeau acardiaque. L’aiguille est positionnée sous guidage échographique, dans le jumeau
acardiaque pres de 'insertion du cordon.

Par conséquent, une surveillance attentive et un suivi
échographique dans un centre de référent de médecine
feetale est indiquée.

Cependant, une surveillance étroite par échographie et
Doppler ne prévient pas la mort subite.

Lorsque le traitement est nécessaire, il semble préférable,
avant de 16 semaines d’aménorrhée

[120]. Le taux de naissances prématurées avant 32
semaines d’aménorrhée est d'environ 10% [120]. Des
données récentes suggeérent une relation inverse entre
l'age gestationnel au moment du traitement et l'dge
gestationnel a la naissance. Par conséquent, la survie
pourrait étre améliorée par une intervention élective a 12-
14 semaines de gestation [121]. Cependant, il est
important de reconnaitre la nature observationnelle de
cette preuve et la petite taille de la série de cas, qui ne
permet pas l'évaluation des taux de pertes feetales par
rapport a ceux qui subissent une intervention plus tard.
(NIVEAU DE PREUVE: 3).

Grossesses monochoriales

(MCMA)

monoamniootiques

¢ L’enchevétrement des cordons ombilicaux est presque
toujours présent chez les jumeaux MCDA et ne semble

pas contribuer a leur morbidité et de mortalit¢ (GRADE
DE RECOMMANDATION: D).

* L’accouchement par césarienne est recommandé a 32-
34 semaines (GRADE DE RECOMMANDATION: D).

Les grossesses gémellaires MCMA représentent environ
5% des grossesses gémellaires monochoriales [122].

Le taux de perte périnatale rapporté avant 16 semaines
d’aménorrhée va jusqu’a 50% [123] (niveau de preuve:
3). La plupart des pertes sont attribuables a des anomalies
feetales et a des fausses couches spontanées [123]
(NIVEAU DE PREUVE: 3).

La gestion de ces grossesses peut &tre complexe et doit
avoir lieu dans des centres de référence. Le taux de perte
s’est amélioré, de 40% dans la littérature ancienne [124-
126] a 10-15% dans des études récentes [127] (NIVEAU
DE PREUVE: 2-).

Dans une étude de cohorte incluant 98 grossesses
gémellaires MCMA , le taux de mortalité périnatale (a
partir de 20 semaines d’aménorrhée jusqu'a 1’age de 28
jours ) était de 19% [128]. Toutefois, le taux était de 17%
apres exclusion des feetus présentant une anomalie 1étale.
Apres 32 semaines de gestation, seulement deux
grossesses ont ét€ compliquées par une mortalité
périnatale (4%).

L'incidence du STT et des Iésion cérébrales était
respectivement de 6% et 5%, [128] (niveau de preuve: 3).
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Le terme recommandé pour 1’accouchement varie de 32 a
36 semaines d’aménorrhée.

Des données récentes suggerent que les grossesses
gémellaires MCMA sont a risque accru de MFIU par
rapport aux autres types de grossesse gémellaire et
devraient étre accouchées par césarienne entre 32 et 34
semaines d’aménorrhée

Ceci est basé sur le constat qu’apres 32 + 4 semaines
d’aménorrhée, le risque de MFIU est plus grand dans la
grossesse MCMA que le risque de complications
néonatales non respiratoires liées au terme[129].

Par conséquent, [I'évaluation individualisée de ces
grossesses devrait guider la date d’accouchement.

Il est important de réaliser que l'enchevétrement du
cordon ombilical est présent dans presque tous les
jumeaux monoamniotiques évalués systématiquement par
échographie et Doppler couleur [130]. Une revue
systématique, comprenant un total de 114 grossesses
monoamniotiques (228 feetus) avec un enchevétrement
du cordon conclut que Il'enchevétrement cordon ne
contribue pas a la morbidité et a la mortalité prénatale
dans les grossesses monoamniotiques [127]. En outre, la
présence d'un notch sur l'arteére ombilicale, sans autres
signes de détérioration du feetus, n’indique pas un
pronostic périnatal défavorable [131] (NIVEAU DE
PREUVE: 2-).

Dans les grossesses monochoriales monoamniotiques
subissant une réduction sélective (en raison d’une
anomalie morphologique discordante, d’une séquence
TRAP, d’un STT sévere ou sRCIU), I'occlusion du
cordon et la transsection sont recommandées pour éviter
la mort de l'autre jumeau due a des accidents du cordon
[132-135]. Les résultats périnataux sont semblables a
ceux de jumeaux discordants MCDA traités avec
occlusion du cordon. Cependant, le taux de rupture
prématurée des membranes est plus élevé et l'age
gestationnel a la naissance est plus faible dans les
grossesses MCMA que dans les grossesses MCDA
(NIVEAU DE PREUVE: 3).

Jumeaux conjoints

AUTEURS DES LIGNES DIRECTRICES

Les jumeaux conjoints sont trés rares, survenant dans
environ 1 a 100 000 grossesses (1% des grossesses
gemellaires monochoriales). Les jumeaux conjoints sont
toujours des grossesses monochoriales monoamniotiques.
Le diagnostic par échographie au premier trimestre est
maintenant la norme (sur la visualisation de 1’apposition
étroite et fixe des organes du feetus, avec la fusion
cutanée a certains points).

Une récente série de 14 cas a partir d'un centre de
référence unique a rapporté que, apres le diagnostic, 20%
des parents ont opté pour I’interruption et 10% des foetus
sont morts in utero. Parmi ceux qui choisissent de
poursuivre la grossesse, la survie était seulement
d'environ 25%, et la majorité d'entre eux avaient une
morbidité significative [136].

La classification des jumeaux conjoints dépend du site de
I’union.

La forme la plus commune est le thoracopage dans lequel
les jumeaux font face 1’un a l'autre et sont reliés entre la
poitrine et 'abdomen, souvent avec des foies, des coeurs
et des structures intestinales conjoints [136].

Dans les grossesses évoluant, I’étude échographique
(avec ou sans IRM) est importante afin de détailler autant
que possible l'anatomie feetale et notamment
cardiovasculaire des jumeaux, avant I’accouchement.
Bien que l'accouchement vaginal de jumeaux conjoints
ait été rapporté, il y a un risque important
d’accouchement avec obstruction, de dystocie et de
rupture utérine, si bien que 1’accouchement par
césarienne élective est désormais la regle [137].

De telles grossesses devraient étre gérées dans un centre
de référence de médecine feetale, avec une évaluation et
des conseils multidisciplinaires

L’accouchement doit avoir lieu dans un centre ayant
I’expérience de la gestion médicale et chirurgicale de tels
cas.

Des taux élevés de mortalité postnatale sont associés et il
y a presque toujours une morbidité.
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Appendice 1 des niveaux d’évidence utilisées dans ces lignes directrices et Grades des recommandations

Niveaux d’évidence

1++ Méta-analyses de haute qualité, revues systématiques d'essais contrdlés randomisés ou essais controlés
randomisés avec tres faible risque de biais

1+ Méta-analyses bien menées, revues systématiques d'essais controlés randomisés ou essais controlés
randomisés a faible risque de biais

1- Méta-analyses, revues systématiques d'essais controlés randomisés ou d'essais contrdlés randomisés avec
un risque élevé de biais

2 ++ Revues systématiques de haute qualité d’ études de cas-controles ou de cohorte ou des études de cas-
contrdle ou de cohorte de haute qualité avec un trés faible risque de confusion, de biais ou de chance et de probabilité
élevée que la relation soit causale

2+ Etudes de cas-contréle ou de cohorte bien menées avec un faible risque de confusion, de biais ou de chance
et probabilité modérée que la relation est causale

2- Etudes de cas-témoins ou de cohorte avec un risque élevé de confusion, de biais ou de hasard et un risque
important que la relation n'est pas causale

3 Etudes non analytiques, par exemple. Rapports de cas, série de cas

4 Opinion d'expert

Grades des recommandations

A Au moins une méta-analyse, une revue systématique ou un essai contr6lé randomisé évalué a 1 ++ et
applicable directement a la population cible; Ou une revue systématique des essais contrdolés randomisés ou un
ensemble de preuves consistant principalement en études évaluées comme 1+ applicables directement a la
population cible et démontrant la cohérence globale des résultats

B Ensemble de preuves comprenant des études classées comme 2 ++ directement applicables a la population
cible et démontrant la cohérence générale des résultats; Ou des preuves extrapolées provenant d'études classées
comme 1 ++ ou 1+

C Ensemble de preuves, comprenant des études évaluées comme 2+ applicables directement a la population
cible et démontrant la cohérence générale des résultats; Ou des preuves extrapolées provenant d'études classées
comme 2 ++

D Preuve du niveau 3 ou 4; Ou des preuves extrapolées a partir d'études classées comme 2+

Bon point de pratique Meilleures pratiques recommandées en fonction de l'expérience clinique du groupe de
développement des lignes directrices
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