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RESUME:

Les malformations identifiables avant et aprés la naissance participent pour une part non négligeable
a la morbidité et la mortalité infantile. Les siamois sont rares et de prise en charge difficile particulie-
rement dans les pays en développement. Au Mali, de 1979 a 2012 quatre cas de bébés siamois ont
été enregistrés au centre hospitalier Gabriel Touré (C.H.U. GT) de Bamako. Nous rapportons un type
particulier de bébés siamois (abdomino ischiopage monophalien tripus).

Mots clés : siamois, abdominoischiopage, prise en charge, Mali.

SUMMARY:

Birth defects represent a major cause of morbidity and mortality in childhood. Siamese are rare and
difficult to manage especially in developing countries. In Mali, from 1979 to 2012 four cases of
siamese babies were recorded at Gabriel Touré Hospital (CHU GT) at Bamako. We report a particu-

lar type of siamese babies (abdominal ischiopage monophalien tripus).
Keywords: siamese, abdominoischiopage, management, Mali.

INTRODUCTION

La pathologie de jumeaux conjoints survient en
cas de grossesse gémellaire mono choriale
mono amniotique [1]. Les jumeaux Siamois ou
« monstre double » constituent une forme rare
et complexe de malformations des nouveau-
nés. lls sont plus fréquemment de sexe féminin
[2]. I y a une naissance de siamois sur cin-
guante mille naissances en France [3].

Dans certains pays tels que (Sierra Leone,
Nigeria, Afrique du sud, Brésil, Costa Rica), il
existe trois fois plus de siamois qu’en France
[3]. Nous rapportons une observation de sceurs
siamoises qui ont été admises en consultation
dans le service de néonatologie a JO de vie.

OBSERVATION

Deux sceurs siamoises ont été admises en
consultation dans le service de néonatologie a
Jo de vie pour malformation congénitale. Elles
sont nées de parents non consanguins. La
meére agée de 22 ans était troisieme geste et
multipare et a deux enfants normaux. |l
s’agissait d’'une grossesse naturelle, normale-
ment suivie avec un bilan biologique normal.
Une échographie anténatale dont la date n’a
pas été précisée aurait évoqué une grossesse
gémellaire.

L'accouchement a été fait par césarienne aprés
un échec de I'épreuve du travail dans un centre
de santé périphérique. Il n’y a pas eu de cri a la
naissance, le score d’Apgar n’a pas été coté. A
'admission les nouveau-nés avaient un poids
global de 4000 grammes.

La jumelle 1 mesurait 50 cm et la jumelle 2
mesurait 45 cm, le périmétre cranien était de 35
cm pour chacune. A 'examen, on notait 2 tétes
bien distinctes, 2 thorax bien distincts, quatre
membres supérieurs, trois membres inférieurs
avec une syndactylie (Imagel)

Les jumelles avaient une bonne succion et dé-
glutition. La motricité et la sensibilité des 4
membres supérieurs et des trois membres infé-
rieurs étaient normales. Elles étaient unies par
'abdomen, le pelvis et le bassin. Il s’agissait
d'un type abdomino ischiopage monophalien
tripus. (Imagel).

Sur le plan de 'imagerie médicale I'’échographie
abdomino-pelvienne a mis en évidence un foie
fusionné respectant les vaisseaux, trois reins
d’échostructure homogene avec une bonne
différenciation corticosurrénale. Une opacifica-
tion digestive par voie haute intéressant en
premier la jumellel puis la jumelle2 a retrouvé
une progression de la baryte sans obstacle
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jusqu’au cadre colique chez chacune d’elle puis
une anastomose digestive au niveau iléo-
iléale ; une opacification par voie basse de
I'orifice anal et vulvaire a révélé un anus unique
de type cloaque.

Image 1 : Siamoises 1 et 2

La tomodensitométrie du corps entier sans et
avec injection de produit de contraste (acquisi-
tion au temps artériel et au temps portal) chez
les jumelles a mis en évidence des structures
médianes en place, un systéme ventriculaire de
taille normale, le corps calleux était présent
avec une épaisseur normale. Il n’y avait pas
d’anomalie évidente décelable au niveau de la
fosse postérieure et a I'étage sus tentoriel.

La base cranienne avait un aspect normal. Il n’y
avait pas d’anomalie de fusion décelable au
niveau des rachis cervical, dorsal et lombosa-
cré, ainsi qu’au niveau costal. Il y avait une
intégrité des ceintures scapulohumérales. Les
jumelles avaient un foie fusionné respectant les
vaisseaux, trois reins autonomes, une vessie
unique (Image2).

L'échocardiographie =~ doppler a permis
d’objectiver chez la jumellel, une dextrocardie,
un situs inversus, une communication inter
ventriculaire et une communication inter auricu-
laire restrictives sans retentissement et chez la
jumelle 2, une cardiopathie complexe a type de
ventricule droit a double issue avec une CIV
large, une transposition des gros vaisseaux et
une atrésie pulmonaire. La voie pulmonaire
était vascularisée par un canal artériel.

La prise en charge avait consisté en un accom-
pagnement sur le plan nutritionnel (alimentation
mixte) et le traitement des épisodes infectieux
intercurrents.

Le décés est survenu a trois mois et trois jours
de vie des suites d’'une infection pulmonaire a
dix minutes d’intervalle.

Image2: Body scanner des sceurs siamoises

DISCUSSION

Les jumeaux conjoints sont la conséquence du
clivage tardif d’'une grossesse monozygote au-
dela du treizieme jour apres la fécondation
(stade de disque embryonnaire). C’est une
complication rare et grave des grossesses mo-
nozygotes. Le sexe féminin est prédominant
dans 70 & 75% des cas [4 ,6].

On distingue plusieurs types de jumeaux con-
joints symétriques selon la zone de fusion : par
la téte (craniopages), téte et thorax (céphalo-
pages), thorax (thoracopages), abdomen (om-
phalopages), rachis (rachipages), dos (pygo-
pages), bassin (ischiopages ) et pieds ( para-
pages) [2, 4]. Les siamois semblent étre tres
rares au Mali. En effet; de 1979 a 2012 quatre
cas de bébés siamois ont été enregistrés a la
pédiatrie du centre hospitalier universitaire Ga-
briel Touré. [5]

Ailleurs dans le monde; la fréquence est va-
riable mais rare. Trente-quatre paires de ju-
meaux siamois ont été rapportés en Arabie
Saoudite entre 1990 et 2006. Les cas sont ori-
ginaires d’Arabie Saoudite, d’Egypte, du Sou-
dan, du Yémen, de Malaisie, de Pologne, du
Maroc et d’lIrak [4, 7]. La fréquence des siamois
est de 0;0061%o0 aux USA et 0;02%. en France
[8, 9]. La prévalence dans certains pays
d’Afrique noire et d’Amérique latine serait trois
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fois plus élevée qu’en France [7]. Plusieurs
types morphologiques ont été décrits selon le
site de fusion. Dans 70 % des cas; les siamois
sont thoracophages unis par la cage thoracique
et dans 18% uni dans le dos (pyopages). Les
ischiopages sont joints par la région pubienne,
les tétes en sens inverse, le corps fusionnés
dans le méme axe dans 6%. Les craniopages
unis par leurs tétes et les céphalopages unis
par la téte et le thorax sont plus rares [2, 4].
Dans notre contexte; les siamois étaient tous
ischioabdominonophages contre 6% en Arabie
Saoudite [4]. Deux paires xiphopages, reliées
par le xiphoide et le haut de I'abdomen avec un
intestin ont été décrites au Guatemala [6]. En
Indonésie, les siamois avaient chacun une téte
et un coeur, mais partageaient tous les autres
organes vitaux [8, 10].

La séparation des jumeaux est difficile. Il s’agit
d’une intervention impossible (49 a 62%) selon
certains auteurs [4, 7] et de pronostic incertain
méme aupres d’équipes expérimentées [4, 7].
La majorité des jumeaux conjoints meurent in
utero ou immédiatement aprés la naissance. La
survie est de 18% aprés intervention pour
Mackenzie et al et 34% pour Al Rabeeah [11,
4] (Tableau 1).

Tableau 1: Evolution des jumeaux conjoints
vivants a la naissance selon Al .Rabeah [4].

Tvpe de iumeaux Nombre Nombre Nombre
ype de| total de depaires  d’enfants
conjoints . . .
paires opérées  survivants
Thoraco- 14 3 6
omphalophages
Thoracophages 7 0 0
Omphalophages 6 5 10
Craniophages 2 0 0
Lschiophages 2 2 3
Pyophages 1 1 2
Parasites 2 2 2
Total 34 13(38%) 23(34%)
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La Ilégalité de [lavortement précoce des
jumeaux siamois différe d’un pays a l'autre. La
déficience du plateau technique pour la prise en
charge médico-chirurgicale a été un élément
déterminant dans notre contexte.

CONCLUSION

Les bébés siamois sont rares au Mali. Nos pa-
tients avaient un type abdomino-ischiopage. La
chirurgie palliative n’a pas été possible du fait
du type morphologique associé a la cardiopa-
thie complexe dans notre cas.

Un diagnostic prénatal précis et une améliora-
tion du plateau technique contribueront a une
meilleure prise en charge des siamois dans
notre contexte.
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