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Liste des abréviations 
 
ACM Artère Cérébrale Moyenne  

AFGM Association Française des Grossesses Monochoriales 

AG Age Gestationnel      

AnDDi-Rares Anomalies du Développement avec ou sans Déficience Intellectuelle de 

causes Rares 

Ao Aorte 

AP Artère Pulmonaire 

AINS Anti-Inflammatoires Non Stéroïdiens 

ASQ Age and Stage Questionnaire 

AVC Accident Vasculaire Cérébrale 

BC Bichoriales 

CAMSP Centre d’Action Médico-Sociale Précoce 

CHOP (score) Children’s Hospital Of Philadelphia (score cardiovasculaire) 

CIV Communication Inter-ventriculaire 

CJP Critère de Jugement Principal 

CJS Critère de Jugement Secondaire 

Cm Centimètres 

CNEOF Conférence Nationale d’Echographie Obstétricale et Fœtale 

CNGOF  Collège National des Gynécologues Obstétriciens de France 

CRMR Centre de Référence Maladie Rare 

DS  Déviation Standard 

DV Ductus Venosus 

EAPA Enseignant en Activité Physique Adaptée 

ECR  Essai Contrôlé Randomisé  

EPF Estimation de Poids Fœtal 

FL  Fœtoscopie Laser 

GG  Grossesse Gémellaire 

HAS  Haute Autorité de Santé 

HIV Hémorragie Intra Ventriculaire  

HRP Hématome Rétroplacentaire 

HTA(P) HyperTension Artérielle (Pulmonaire) 

IC  Intervalle de Confiance  

IPM Index de Performance Myocardique 

IRM Imagerie par Résonance Magnétique 

ISG Interruption Sélective de Grossesse  

IRA/C Insuffisance Rénale Aigue/Chronique 

LCC  Longueur Craniocaudale  

LMPV LeucoMalacie Péri Ventriculaire 
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MC Monochoriale 

MCBA Monochoriale Biamniotique 

MCMA Monochoriale Monoamniotique 

MoM Multiple de la Médiane 

MPR Médecine Physique et Réadaptation 

OR(a) Odds Ratio (ajusté) 

PA(S/D) Pression Artérielle (Systolique/Diastolique) 

PAG  Petit poids pour l'Âge Gestationnel  

PaRaDiGM Pathologies Rares liée au placenta Des Grossesses Monochoriales 

PCO Plateforme de coordination et d’orientation 

PDN Poids De Naissance 

PGC Plus Grande Citerne 

PMA Procréation Médicalement Assistée 

PMI Protection Maternelle et Infantile 

PNDS Protocole National de Diagnostic et de Soins 

PSV (ACM) Pic Systolique de Vélocité (de l’Artère Cérébrale Moyenne) 

RCIU(s) Retard de Croissance Intra-Utérin (sélectif) 

RPM  Rupture Prématurée des Membranes  

RR Risque Relatif 

RSEV Réseau de Soin Enfants Vulnérables 

RVP/N Rapport de Vraisemblance Positif/Négatif 

SA Semaine(s) d’Aménorrhée 

SRAA Système Rénine Angiotensine Aldostérone 

STT (TOPS) Syndrome Transfuseur Transfusé (Twin Oligo-Polyhydramnios Sequence) 

TAPS Twin Anemia Polycythemia Sequence (Séquence anémie-polycythémie) 

TDA/H Troubles Déficitaires de l’Attention/Hyperactivité 

TIU Transfusion In Utero 

TND Troubles du NeuroDéveloppement 

TRAP Twin Reversed Arterial Perfusion 

TSA Troubles du Spectre Autistique 

 

 
. 
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Synthèse à destination du médecin traitant 

 
Le syndrome transfuseur-transfusé (STT) est une complication spécifique des 
grossesses gémellaires (GG) monochoriales (MC), qui sont des grossesses où les 
deux fœtus partagent le même placenta. Il est provoqué par un déséquilibre du flux 
sanguin entre les jumeaux via des anastomoses vasculaires placentaires. Le jumeau 
"receveur" reçoit un excès de volume sanguin, conduisant à une polyurie, un 
hydramnios et une surcharge cardiaque. Le jumeau "donneur" subit une 
hypovolémie, une oligurie et un oligoamnios, qui peut s’associer à un retard de 
croissance intra-utérin (RCIU).  
 
Il existe d’autres complications spécifiques des grossesses MC :  

- La séquence anémie-polycythémie ou TAPS (Twin Anemia-Polycythemia 

Sequence)  

- La masse acardiaque ou TRAP (Twin Reversed Arterial Perfusion) 

- Le retard de croissance intra-utérin sélectif (RCIUs) avec troubles 

hémodynamiques précoces.  

Ces complications seront décrites dans des protocoles spécifiques. 
 

Epidémiologie 
Les GG MC représentent environ 20 % de toutes les GG, qui elles-mêmes 
représentent 1 à 2 % de l'ensemble des grossesses. Le STT survient dans 10 à 15 % 
des grossesses monochoriales biamniotiques (MCBA) et est associé à une morbidité 
et mortalité fœtale élevées. En l'absence d'intervention, le risque de perte fœtale peut 
atteindre 90 % dans les stades avancés.  
 
Dépistage et diagnostic 
Le dépistage du STT repose sur un suivi rigoureux des grossesses MC. Celui-ci 
implique un diagnostic précoce de la chorionicité, un suivi maternel au minimum 
mensuel et des échographies bimensuelles pour détecter les complications. 
 
Le diagnostic du STT peut être suspecté sur des signes cliniques maternels qui sont 
la conséquence de l’hydramnios du receveur (augmentation rapide du périmètre 
abdominal maternel, prise de poids rapide, pesanteur pelvienne, inconfort positionnel 
maternel, contractions utérines, col court). La confirmation diagnostique est simple en 
échographie par la mise en évidence d’une discordance marquée de la quantité des 
liquides amniotiques entre les poches des deux fœtus. Le stade de la maladie est 
défini en s'appuyant sur la classification de Quintero en cinq stades qui prend en 
compte la discordance de la quantité de liquide amniotique, l’absence de visibilité de 
la vessie du jumeau donneur, la présence d'anomalies hémodynamiques et la 
présence d’une anasarque fœtale, voire d’un décès d’un fœtus. 
 
L'annonce du diagnostic de STT doit être faite avec soin, en fournissant des 
informations claires et un soutien psychologique. 
 

Prise en charge 
En cas de diagnostic de STT, une prise en charge spécialisée est nécessaire, incluant 
des interventions comme la fœtoscopie laser (FL) pour coaguler les anastomoses 
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vasculaires sur le placenta. Cette intervention est le traitement de référence entre 18 
et 26 semaines d’aménorrhée (SA) et vise à coaguler les anastomoses vasculaires 
pour séparer les circulations des deux fœtus. La technique de Solomon, qui consiste 
à coaguler tout l'équateur vasculaire, semble améliorer le pronostic global du STT avec 
un taux de survie d’au moins un enfant dans 80 à 90 % des cas, un taux de double 
survie dans 65 à 70 % des cas, pour un âge gestationnel médian à l’accouchement 
entre 32 et 34 SA.  
 
Des situations spécifiques, telles que les STT de stade I, les STT à un âge gestationnel 
précoce ou tardif, les STT associés à un RCIU ou la présence d'un col court, sont des 
situations particulières qui peuvent intervenir comme facteur pronostique et nécessiter 
une prise en charge adaptée. Dans certaines situations, un amniodrainage, une 
interruption sélective de grossesse, ou une induction de la naissance peuvent être 
discutés. 
 
Bien que la FL soit le traitement de référence pour le STT, elle n'est pas sans 
complications potentielles et un suivi rapproché clinique et surtout échographique est 
mis en place. Une imagerie par résonance magnétique (IRM) cérébrale fœtale est 
systématiquement proposée.  
En l’absence de complications supplémentaires après traitement d’un STT, 
l’accouchement est recommandé entre 34 et 36 SA et il existe un risque augmenté de 
césarienne même si la voie basse n’est pas contre-indiquée. 
 

Suivi postnatal 
Les enfants nés de grossesses MC compliquées de STT sont considérés comme 
vulnérables et nécessitent un suivi spécialisé. Ils peuvent être à risque accru de 
troubles du neurodéveloppement (TND), de complications cardiaques et de 
pathologies rénales qui peuvent être largement anticipées dans la période périnatale. 
Un suivi multidisciplinaire impliquant des néonatologues, des neuropédiatres, des 
cardiologues, des néphrologues et des professionnels paramédicaux est nécessaire. 
 
Ce suivi prolongé doit être coordonné par un pédiatre expérimenté dans la prise en 
charge des enfants ayant présenté un STT in utero. Un calendrier de suivi régulier est 
proposé pour surveiller le développement neurologique, cardiaque et rénal de ces 
enfants au moins jusqu’à l’âge de sept ans ou l’entrée en CE1. 
 
Rôle du médecin traitant/généraliste/pédiatre 
La gestion des grossesses gémellaires MC et du STT nécessite une approche 
coordonnée et spécialisée, impliquant des professionnels de santé de plusieurs 
spécialités. Le suivi rigoureux et l'intervention précoce sont cruciaux pour améliorer les 
résultats maternels et néonataux. Les familles doivent être soutenues tout au long de 
ce processus complexe, tant sur le plan médical que psychologique. 
 
Par conséquent le rôle du médecin traitant est  

- D’orienter la patiente vers un centre de référence ou de compétence 
PaRaDiGM, ou un centre en lien avec le CRMR PaRaDiGM en cas de signes 
cliniques maternels pendant la grossesse. 

- D’assurer le suivi des enfants avec le pédiatre selon le cahier des charges et 
la surveillance de l’apparition de complications de la maladie en coordination 
avec les équipes référentes. 
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Pour se procurer des informations complémentaires il est possible de 
consulter : 

– Site de la filière de santé Anomalies du Développement avec ou sans 
Déficience Intellectuelle de causes Rares (AnDDI-Rares)  

– Association Jumeaux et Plus  
– Site du CRMR PaRaDiGM en cours de création 

– Association Française des Grossesses Monochoriales (AFGM) : association 
centrée sur la prise en charge des grossesses MC  
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Préambule 
 
 

L’objectif de ce protocole national de diagnostic et de soins (PNDS) est d’expliciter aux 
professionnels concernés la prise en charge diagnostique et thérapeutique optimale 
actuelle et le parcours de soins d’une patiente dont la grossesse MC est compliquée 
d’un STT. Il a pour but d’optimiser et d’harmoniser la prise en charge et le suivi de 
cette pathologie rare sur l’ensemble du territoire.  
 
Ce PNDS peut servir de référence au médecin traitant (médecin désigné par le patient 
auprès de la caisse d’assurance maladie) en concertation avec le médecin spécialiste 
notamment au moment d’établir le protocole de soins dans le cas d'une demande 
d'exonération du ticket modérateur au titre d'une affection hors liste. 
 
Le PNDS ne peut cependant pas envisager tous les cas spécifiques, toutes les 
comorbidités ou complications, toutes les particularités thérapeutiques, tous les 
protocoles de soins hospitaliers, etc. Il ne peut pas revendiquer l’exhaustivité des 
conduites de prise en charge possibles, ni se substituer à la responsabilité individuelle 
du médecin vis-à-vis de son patient. Le protocole décrit cependant la prise en charge 
de référence d’une patiente dont la grossesse est compliquée d’un STT. Il doit être mis 
à jour en fonction des données nouvelles validées. 
 
Le présent PNDS a été élaboré selon la « Méthode d’élaboration d’un protocole 
national de diagnostic et de soins pour les maladies rares » publiée par la Haute 
Autorité de Santé (HAS) en 2012 (guide méthodologique disponible sur le site de la 
HAS : www.has-sante.fr). 
 
Un document plus détaillé ayant servi de base à l’élaboration du PNDS et comportant 
notamment l’analyse des données bibliographiques identifiées (argumentaire 
scientifique) est disponible sur le site de la HAS (www.has-sante.fr). 
 
Ce travail s’appuie sur de nombreuses publications internationales originales, des 
revues, des études cliniques et des recommandations déjà publiées. En l’absence de 
preuves dans la littérature (il existe en effet peu d’études avec un haut niveau de 
preuves) permettant d’aboutir à des conclusions scientifiquement fondées, nous 
avons, dans certains cas, proposé d’adopter des attitudes consensuelles reposant sur 
l'expérience des membres du réseau des centres de référence et de compétence mais 
également sur des avis d’experts (cf. annexe 4). De même, le suivi et le rythme de 
surveillance des patients ont été établis en fonction des avis d’experts. 
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Texte du PNDS 

 

1 Epidémiologie, étiologie, modalités de coordination 
 
1.1 Epidémiologie 

 
Les grossesses gémellaires (GG) monochoriales (MC) sont caractérisées par la 
présence de deux fœtus partageant le même placenta. Il existe dans la majorité de 
ces situations des anastomoses vasculaires placentaires qui relient les deux cordons 
ombilicaux et qui sont responsables d’échanges sanguins entre les deux fœtus. Ces 
échanges sont à l’origine de complications spécifiques dont la plus fréquente et la plus 
connue est le syndrome transfuseur transfusé (STT ou TOPS : twin oligo-
polyhydramnios sequence). 
Les autres complications spécifiques des grossesses MC sont : 

- La séquence anémie-polycythémie ou TAPS (Twin Anemia-Polycythemia 
Sequence)  

- La masse acardiaque ou TRAP (Twin Reversed Arterial Perfusion) 
- Le retard de croissance intra-utérin sélectif (RCIUs) avec troubles 

hémodynamiques précoces.  
 

Ces complications seront décrites dans des protocoles spécifiques ultérieurs. 
 
Les grossesses multiples sont associées à un risque accru de morbi–mortalité 
maternelle et périnatale. Même si leur incidence a augmenté durant les deux dernières 
décennies, principalement du fait de l’augmentation de l’âge maternel et du recours à 
la procréation médicalement assistée (PMA), la survenue d’une grossesse MC reste 
un évènement rare : les grossesses MC représentent environ 20 % des GG qui elles-
mêmes représentent 1 à 2 % de l’ensemble des grossesses (1).  
La très grande majorité des grossesses MC est biamniotique c’est-à-dire qu’il existe 
deux poches distinctes. Les GG monochoriales monoamniotiques (MCMA) sont 
encore beaucoup plus rares. (2–4) 
 
La survenue d’un STT représente la complication spécifique la plus fréquente des 
grossesses MC et survient dans 10 à 15 % des cas. Elle serait moins fréquente et plus 
difficilement diagnostiquée dans les GG MCMA. Le STT est associé à une 
augmentation de la morbimortalité fœtale et périnatale. En l’absence d’intervention 
chirurgicale, la survenue d’une perte fœtale peut atteindre 90 % des GG compliquées 
de STT dans des stades avancés. (2,3) 
 

1.2 Etiologie 
 

L’existence de communications vasculaires entre les deux fœtus au niveau du 
placenta est quasi constante dans les GG MC. Le nombre, la taille et le type des 
anastomoses sont les facteurs clefs de la stabilité hémodynamique entre les jumeaux. 
Classiquement, le STT est présenté comme le résultat d’un déséquilibre du flux 
sanguin entre les circulations des deux fœtus, via ces anastomoses vasculaires.   
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L’échange continu de volume sanguin de façon déséquilibrée entraîne une 
hypervolémie chez le fœtus dit « receveur » et une hypovolémie chez le fœtus dit 
« donneur ». Celles-ci vont entraîner une polyurie et un hydramnios chez le receveur 
et une oligurie et un oligo-anamnios chez le donneur. 
En plus du déséquilibre vasculaire induit par ces anastomoses, des mécanismes 
biochimiques impliquant différentes molécules et leurs voies de signalisation favorisent 
la survenue d’un STT (5), exposant chaque fœtus à l’environnement endocrinien et à 
des substances vasoactives produites par son co-jumeau. 
Ces dysfonctionnements hémodynamiques et biochimiques (système rénine 
angiotensine aldostérone ou SRAA) dans le STT sont également responsables du 
développement d’une dysfonction cardiaque du fœtus receveur. Ainsi, dans le STT, 
70% des fœtus receveurs ont des signes échographiques d'atteinte cardiaque 
anatomique ou fonctionnelle. (6) 
 

1.3 Modalités de coordination 
 

Le dépistage du STT découle d’un suivi adapté des GG MC. Les sociétés savantes 
soulignent l’importance de ce suivi rapproché (1,7,8). 
 
Le diagnostic de chorionicité et d’amnionicité doit être réalisé le plus tôt possible avant 
14 semaines d’aménorrhée (SA). Suite à ce diagnostic, une information sur le suivi et 
le risque de complications doit être prodiguée. Une fiche d’information patiente est 
disponible sur le site du Collège national des gynécologues et obstétriciens français 
(CNGOF, (https://cngof.fr/fiches-dinformation-des-patientes-2/). La patiente doit être 

informée de l’existence d’associations de famille de jumeaux, au mieux les 
coordonnées lui seront fournies. La surveillance échographique d’une grossesse MC 
doit être coordonnée par un échographiste diagnostique en lien avec le Centre de 
référence maladies rares pathologies rares liées au placenta des grossesses 
monochoriales (CRMR PaRaDiGM). 
Une reconnaissance précoce et précise de la chorionicité et du STT permet d’adresser 
la patiente en temps opportun dans un centre de thérapie fœtale et de garantir au 
mieux des soins maternels et fœtaux adéquats (9). De la même façon, en cas de non 
diagnostic de chorionicité ou d’amnionicité, de discordance nette de la longueur 
craniocaudale (LCC) et/ ou de la mesure de la clarté nucale, la patiente doit être 
adressée à un échographiste diagnostique. 
 
Le suivi des GG MC est clinique et échographique. Cette prise en charge doit être 
coordonnée afin d’optimiser au mieux les déplacements. (1) 
 
La surveillance clinique obstétricale est mensuelle, similaire à celle d’une grossesse 
monofoetale, notamment dans la prescription des examens complémentaires et des 
thérapeutiques. On recherchera en particulier les signes cliniques devant faire penser 
à un STT et qui seront détaillés dans le chapitre dédié. 
Comme recommandé par la Haute Autorité de Santé (HAS), une préparation à la 
naissance et à la parentalité doit être proposée, comprenant une entretien prénatal 
précoce au cours duquel le professionnel de santé devra s’enquérir du besoin de 
rencontrer un assistant social ou un psychologue.  
 
La surveillance échographique débute dès l’échographie du 1er trimestre qui doit être 
réalisée entre 11 et 13 SA et six jours. La datation de la grossesse est réalisée sur la 

https://cngof.fr/fiches-dinformation-des-patientes-2/
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LCC du plus grand fœtus et les fœtus doivent être clairement identifiés, nommés A et 
B, en spécifiant leur position et leur insertion cordonale, éventuellement à l’aide d’un 
schéma (recommandations de la Conférence Nationale d’Echographie Obstétricale et 
Fœtale ; CNEOF rapport 2023.pdf)(8). Le dépistage de la trisomie 21 par test ADN 
fœtal libre circulant doit être proposé et expliqué à l’issue de cette échographie. 
La surveillance échographique est ensuite réalisée toutes les deux semaines par un 
échographiste expérimenté dans cette prise en charge, dans le but de dépister une 
complication spécifique des grossesses MC incluant le STT mais également les autres 
complications spécifiques et non spécifiques. A chaque échographie, une surveillance 
de la croissance fœtale, de la quantité de liquide amniotique par mesure des plus 
grandes citernes (PGC), de la taille des vessies et des mesures Doppler de chaque 
fœtus doit être réalisée. Les mesures Doppler comprennent la mesure de l’index de 
pulsatilité de l’artère ombilicale avec l’examen de la diastole, la mesure de l’index de 
pulsatilité du Ductus venosus (DV), la mesure de l’index de pulsatilité et du pic 
systolique vélocitaire de l’artère cérébrale moyenne (PSV-ACM), rapportée en 
multiples de la médiane (MoM). (Annexe 1 : Modalités de suivi d’une grossesse MC 
selon Khalil (8)).  
La longueur cervicale (par voie abdominale ou vaginale) est facilement réalisée en cas 
de symptomatologie (douleurs pelviennes ou contractions utérines rapportées par la 
patiente).  
 
En cas de difficulté ou de suspicion d’anomalie, la patiente doit être adressée au 
minimum à un échographiste diagnostique travaillant en lien avec un centre de 
thérapie fœtale. 
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2 Diagnostic et évaluation initiale  
 

2.1 Circonstances de découverte, suspicion de STT 

 
Un STT peut être évoqué aussi bien sur des signes cliniques maternels que lors d’une 
surveillance échographique de routine bien menée. 
 
Les circonstances de découverte sont les suivantes : 

1. Symptômes maternels : ils sont la conséquence de l’hydramnios du jumeau 
« receveur » : une augmentation relativement brutale du périmètre abdominal 
maternel, un inconfort maternel positionnel, une prise de poids rapide, des 
contractions utérines et/ou un raccourcissement cervical. Les patientes peuvent 
également décrire uniquement une pesanteur pelvienne ou une tension 
abdominale dans les termes précoces. 

2. Échographie : Le suivi échographique bimensuel peut mettre en évidence la 
présence d'un déséquilibre significatif du liquide amniotique entre les deux sacs 
amniotiques du jumeau "donneur" et du jumeau "receveur", ou une discordance 
de la taille des vessies associée à une membrane inter-amniotique plissée ou 
non visualisable. 

  

2.2 Diagnostic et diagnostics différentiels 

Diagnostic 

La confirmation diagnostique doit être réalisée par un échographiste diagnostique. Elle 
repose sur les caractéristiques échographiques suivantes, après identification du 
jumeau "donneur" et du jumeau "receveur" : 
 

● Discordance des quantités de liquide amniotique : chez le jumeau "donneur", 
une PGC mesurant moins de deux cm (oligoamnios) et chez le jumeau 
"receveur", une PGC mesurant plus de huit cm (hydramnios). En Europe, le 
diagnostic d’hydramnios est posé lorsque la PGC est supérieure à huit cm avant 
20 SA et supérieure à dix cm après 20 SA, contrairement à d’autres pays qui 
retiennent uniquement le seuil de huit cm pour tout terme (8). 

● Discordance de la taille des vessies (1). 

 
Le STT est possible mais moins fréquent dans un contexte de grossesse 
monochoriale-monoamniotique, reposant alors sur la présence d’un hydramnios dans 
le sac unique et une discordance de la taille des vessies entre le jumeau "donneur" et 
le jumeau "receveur". 

 
Diagnostics différentiels 
 
Les différents diagnostics différentiels à envisager devant un tableau de discordance 
de quantité de liquide amniotique dans un contexte de grossesse gémellaire 
monochoriale biamniotique sont : 
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● Discordance de poids fœtal liée à un petit poids pour l’âge gestationnel (PAG) 
sévère ou un RCIUs. Cependant, dans le cas d’un RCIUs, il n’y aura pas 
d’hydramnios pour l’autre fœtus contrairement au STT. Cette complication fera 
l’objet d’un PNDS spécifique. 

● Toute malformation fœtale responsable d’un oligoamnios ou d’un hydramnios. 
● Une rupture prématurée des membranes (RPM) sur une des poches, 

responsable d’un oligoamnios. 

 

2.3 Evaluation de la sévérité, comorbidités et pronostic initial. 

 
En 1999, Quintero a décrit une classification du STT en cinq stades, maintenant 
couramment utilisée (10). 
Cette classification a l’avantage d’être reproductible et reste la plus utilisée dans la 
littérature, bien que critiquée pour ne pas prédire l’évolution du STT. Il ne s’agit pas 
d’une classification dynamique et un même fœtus peut passer directement du stade I 
au IV ou V sans passer par les stades intermédiaires. 
 
 

Classification de Quintero 
 

Stades Signes échographiques 

I Oligoamnios (PGC <2cm) et hydramnios (PGC>8cm avant 20SA et 
>10cm après 20SA) – vessie visible chez le donneur 

II Vessie non visible chez le donneur 

III Anomalies d’au moins un indice Doppler : diastole nulle ou reverse 
flow du Doppler ombilical du donneur (stade III « Donneur ») et/ou 
diastole nulle ou reverse flow du DV du receveur (stade III « 
Receveur »). 

IV Épanchement péricardique, pleural, péritonéal voire anasarque du 
receveur. 

V Décès d’un fœtus 

 
 
Concernant les anomalies des flux Doppler liées aux modifications hémodynamiques 
fœtales, on peut visualiser classiquement : 
 

• Jumeau "donneur" : artères ombilicales avec diastole nulle ou flux inversé, 
onde A nulle ou inversée dans le DV. Le premier critère est plus typique. 

• Jumeau "receveur" : artères ombilicales avec diastole nulle ou flux inversé, fuite 
tricuspide, onde A nulle ou inversée dans le DV. Le 2è critère est plus typique 
en lien avec la surcharge hémodynamique. 

 
Une autre classification a été décrite en 2007 : le score CHOP (Children's Hospital of 
Philadelphia) (11). Il s'agit d'un système de notation cardiovasculaire conçu pour 
évaluer la sévérité du STT en rapport avec la gravité de la surcharge hémodynamique 
du cœur droit du receveur. Il se base sur les résultats écho-cardiographiques et sur 
l’évaluation des Doppler périphériques. Il est encore utilisé de manière marginale et sa 
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corrélation avec la survie périnatale reste incertaine. Il a l’inconvénient de rallonger la 
durée de l’examen échographique.  
 
Cependant, en cas d’anomalie ou de doute sur une surcharge hémodynamique ayant 
des conséquences sur le cœur droit du receveur, une échocardiographie doit être 
réalisée.  
 
Certaines caractéristiques échographiques précoces, ont été étudiées pour prédire la 
survenue ou la sévérité d’un STT telles qu’une discordance d’épaisseur de la clarté 
nucale ou une discordance significative de LCC entre les deux jumeaux lors de 
l’échographie du premier trimestre, mais cela reste débattu. Le cas échéant, une 
échographie diagnostique pour une expertise est indiquée. Cependant, seule la 
présence d’anomalies du flux Doppler dans le DV semble être un facteur prédictif du 
risque de STT (12). 
 
La sévérité de la situation est donc corrélée à plusieurs facteurs (13,14): 

● L’âge gestationnel (AG) au diagnostic, avec un taux de survie significativement 
plus faible pour les STT précoces, soit diagnostiqué avant 18SA. 

● Le stade de la classification de Quintero, avec une survie significativement 
meilleure pour les stades I/II que pour les stades III/IV.  

● La présence d’un RCIU associé pour l’un des fœtus. 
● Les AG extrêmes de la réalisation de la fœtoscopie laser (FL). 
● La présence d’un col court avant FL. 

  
Enfin, le pronostic dépend également des comorbidités fœtales et maternelles 
présentes au diagnostic, limitant ou non la prise en charge interventionnelle.  
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3 Accompagnement des couples(15–18) 
 

3.1 Annonce du diagnostic et information des 
patientes/couples 
 

Le diagnostic de STT est habituellement évoqué au cours d’une échographie. La 
patiente doit alors être rapidement adressée vers un centre de référence ou de 
compétence PaRaDiGM, ou un centre en lien avec le CRMR PaRaDiGM, pour 
confirmation diagnostique et mise en place d’une prise en charge adaptée.  
 
Lors de la consultation spécialisée, une échographie diagnostique est d’abord réalisée 
pour confirmer le STT et déterminer le stade de la maladie le cas échéant.  
En cas de confirmation diagnostique, la physiopathologie et les différents stades de la 
maladie sont expliqués au couple à l’aide de schémas et/ou de planches explicatives 
pour une meilleure compréhension. On expliquera également les possibilités de prise 
en charge et de suivi, ainsi que les modalités de réalisation d’une FL et les risques et 
complications liés à cette intervention. Il s’agit d’un temps d’information et d’échange 
qui a pour but d’apporter des explications claires sur cette pathologie complexe et de 
répondre aux nombreuses questions du couple. 
 
Un guide patient sera remis au couple. Ce dernier doit reprendre les différentes 
explications données sur la pathologie et les modalités de prise en charge, ainsi que 
des schémas explicatifs et les coordonnées des centres de référence ou de 
compétence PaRaDiGM ou d’un centre en lien avec le CRMR PaRaDiGM. Compte 
tenu du choc de l’annonce, les informations de la première consultation sont souvent 
difficiles à assimiler, et le couple peut avoir besoin de se référer à ce guide à distance 
de l’entretien initial. 
 
Il est important de proposer à la patiente et au couple un soutien psychologique dès 
cette première consultation, et lors du reste du suivi de la grossesse. La survenue d’un 
STT au cours de la grossesse peut être vécu comme un véritable événement 
traumatique et certaines patientes peuvent développer un trouble anxieux, une 
dépression anténatale, voire un état de stress post-traumatique. Il existe un véritable 
risque de désinvestissement de la grossesse.  
 
L’information sur l’existence d’associations de patients est donnée au couple en 
fonction de la situation et de leur demande (communication des coordonnées ; Annexe 
5).  
 
Un projet d’éducation thérapeutique patient est en cours d’élaboration avec plusieurs 
outils déjà impliqués (classeur imagier des particularités des grossesses MC, 
plaquettes informatives avec illustration des complications, site internet ressource 
patient, modèle en impression 3D pour simulation de FL, film de prise en charge 
réanimatoire néonatale…). L’objectif étant de permettre à la patiente d’acquérir les 
compétences nécessaires pour gérer au mieux sa grossesse MC et ses complications. 
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3.2 Professionnels impliqués 
 

La prise en charge globale des patientes repose sur une coopération pluridisciplinaire, 
coordonnée par le praticien du centre de référence ou de compétence PaRaDiGM, ou 
du centre en lien avec le CRMR PaRaDiGM. Elle concerne à la fois les professionnels 
en ville et à l’hôpital.  
 

Le correspondant ayant adressé la patiente, est tenu informé des résultats de 
l’échographie, de la prise en charge proposée au couple, et des modalités de 
surveillance mise en place.   
En fonction de l’évolution de la pathologie, et notamment après traitement du STT par 
FL, la patiente pourra éventuellement être réadressée vers sa maternité d’origine. 
Dans ce cas de figure, le centre où la patiente a été référée fournira des 
recommandations quant au suivi à mettre en place pour la fin de grossesse et 
indiquera l’AG à l’accouchement le plus approprié à la situation.  
 
Le risque de prématurité, qu’elle soit spontanée ou induite, est quasi systématique 
dans les cas de grossesses gémellaires MC compliquées d’un STT. Une consultation 
avec un pédiatre néonatologue devra donc être proposée au couple pour discuter des 
modalités de prise en charge des nouveau-nés prématurés, des risques liés à la 
prématurité, du suivi de ces enfants après la naissance, etc. Cette consultation peut 
également avoir lieu en présence d’un obstétricien sous forme d’un entretien 
obstétrico-pédiatrique.  
 
Le médecin traitant joue un rôle important dans le dépistage des signes cliniques liés 
à la survenue d’un hydramnios en cas de STT. Une augmentation soudaine du 
périmètre abdominal ou des signes de mauvaise tolérance d’un hydramnios 
(contractions utérines, douleurs pelviennes, dyspnée) doivent faire adresser la 
patiente sans délai vers les urgences obstétricales.  
 
En fonction de l’AG de la grossesse et selon le protocole de la maternité, une 
surveillance régulière avec monitoring fœtal peut être réalisée par une sage-femme de 
réseau. Il peut être conseillé au couple de se mettre en lien avec leur protection 
maternelle et infantile (PMI) de secteur pour anticiper l’arrivée des bébés, rencontrer 
les professionnels de ville ou encore suivre des cours de préparation à 
l’accouchement. Ce sont ces mêmes professionnels qui pourront réaliser des visites à 
domiciles après la naissance.  
 
Un suivi pédiatrique spécialisé sera organisé en sortie de maternité. 

 
3.3 Relations avec les associations 

Les associations d’usagers peuvent accompagner les couples dans l’acceptation du 
diagnostic, leur permettre d’échanger avec d’autres parents de jumeaux et de trouver 
une entraide morale et matérielle.  

La Fédération Jumeaux et Plus est la plus connue en France. Fondée en 1979 par des 
parents de grossesses multiples, elle regroupe aujourd’hui environ 800 bénévoles sur 
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tout le territoire français et a pour objectif principal l’entraide et l’information. Elle est 
dotée d’un comité scientifique composé d’experts, médecins, psychologues ainsi que 
de parents de jumeaux (https://www.jumeaux-et-plus.fr/). 

L’association française des grossesses MC (AFGM) est une nouvelle association 
nationale dédiée aux grossesses MC (mail contact : asso_afgm@hotmail.com).  
 
En fonction de la situation, d’autres associations de patients peuvent être 
communiquées aux parents pour les accompagner au mieux (Annexe 5) : 

- SOS préma (https://www.sosprema.com/) 
- Association pour l’Allaitement Des Jumeaux et plus (association@allaitement-

jumeaux.com) 
- Deuil périnatal, SPAMA (https://association-spama.com) 

 
 
  

https://www.jumeaux-et-plus.fr/
https://www.sosprema.com/
mailto:association@allaitement-jumeaux.com
mailto:association@allaitement-jumeaux.com
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4 Prise en charge thérapeutique  
  
4.1 Principes généraux de prise en charge 

Si la physiopathologie du STT reste difficile à élucider, la présence des anastomoses 
joue un rôle certain dans la genèse et le maintien du déséquilibre hémodynamique 
entre les deux fœtus.  
 
Ainsi, l’occlusion des anastomoses est le seul traitement étiologique du STT et s’est 
imposée comme le traitement de référence pour les stades II à IV entre 18 et 26SA, 
les autres thérapeutiques n’étant que purement symptomatiques (schéma Annexe 2).  
En effet, le premier essai contrôlé randomisé (ECR) multicentrique entre 1999 et 2002 
comparant la FL et l’amniodrainage répété avait montré une augmentation de la survie 
d’au moins un jumeau à six mois (76% vs 51%; p = 0.002), un AG de naissance plus 
tardif (33.3 SA vs 29.0 SA; p = 0.004) et une augmentation de la survie sans 
complication neurologique à 6 mois dans le groupe FL (52% vs 31%; p = 0.003)(19). 
Cette coagulation est réalisée par voie foetoscopique. Sous contrôle échographique, 
un trocart est inséré dans la cavité amniotique du receveur, si possible en trans-
amniotique, en prenant soin d’entrer avec un axe perpendiculaire à l’équateur. Une 
amnioinfusion peut améliorer la visualisation. Le fœtoscope est ensuite introduit avec 
une fibre laser. Après repérage des anastomoses, celles-ci sont coagulées, réalisant 
ainsi une séparation artificielle des deux territoires vasculaires placentaires. Un 
amniodrainage est souvent réalisé en fin d’intervention pour réduire la sur distension 
mécanique de l’hydramnios. En cas de succès, cette intervention permet la résolution 
du STT et des signes de surcharge du receveur (20). 
 

4.2 La technique opératoire 

Le choix de la technique de coagulation est sujet à débat. Schématiquement, trois 
types de coagulation sont décrits :  

Coagulation non sélective : elle consiste en l’occlusion de tous les vaisseaux traversant 
la membrane inter-amniotique. Le principal écueil de cette technique est la coagulation 
de vaisseaux qui ne sont pas des anastomoses, laissant un territoire placentaire plus 
restreint. Ce risque est plus important en cas d’association à un RCIU. 

Coagulation sélective : la technique s’est progressivement modifiée pour se limiter plus 
spécifiquement aux anastomoses responsables du STT. Le territoire placentaire est 
alors moins restreint par la coagulation. S’il semble y avoir une meilleure survie, le 
risque principal est celui d’anastomoses résiduelles non visibles lors de la fœtoscopie 
du fait de leur petit calibre entrainant des complications post opératoires de type TAPS 
ou persistance du STT. Les vaisseaux traversant la membrane inter-amniotique qui ne 
font pas la preuve de leur destination ou de leur origine sont également coagulés.   

Coagulation de l’équateur vasculaire : technique dite de “Solomon”. Il s’agit d’une 
modification de la technique de coagulation sélective qui consiste à relier entre elles 
les anastomoses identifiées par un trait de coagulation, créant ainsi une séparation 
plus complète tout en épargnant le territoire propre des deux fœtus. Elle réalise un 
compromis entre la coagulation sélective et non sélective. La visualisation complète 
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de l’équateur vasculaire peut parfois être difficile techniquement, notamment en cas 
de placenta antérieur.  

L’ECR multicentrique international de Slaghekke et. al, a comparé la technique de 
Solomon et la coagulation sélective. Les résultats suggèrent une réduction de la 
morbidité du STT, notamment en limitant significativement le risque de TAPS post-
opératoire (3% vs 16% pour le traitement standard; Odds Ratio (OR) = 0.16, IC 95% 
[0.05–0.49]) et de récurrence/persistance de STT (1% vs 7%; OR = 0.21, IC 95% 
[0·04–0·98]) (21). Ceci s’explique en partie par une réduction du nombre 
d’anastomoses résiduelles en cas d’utilisation de cette technique de Solomon. En 
effet, le taux d’anastomoses résiduelles décrit de 30-35% après une coagulation 
sélective a été significativement réduit avec l’introduction puis la généralisation de la 
technique de Solomon (22,23). Plus récemment, des études avec des populations plus 
larges ainsi qu’une méta-analyse ont confirmé ces résultats, et suggèrent en plus, une 
amélioration de la survie globale et des doubles survivants avec la technique de 
Solomon (24,25). Néanmoins, cette amélioration de la survie globale semble 
s’accompagner d’une augmentation du taux de ruptures prématurées des membranes, 
des lésions et décollements placentaires et de naissances à des AG plus précoces, 
sans augmenter la morbidité neurologique (24,26).  

L’importance de l’ordre de coagulation des anastomoses a également été évaluée 
avec l’hypothèse d’un bénéfice si les anastomoses artérioveineuses issues du fœtus 
donneur étaient coagulées prioritairement par rapport aux anastomoses 
artérioveineuses issues du fœtus receveur et aux anastomoses superficielles 
(approche séquentielle). Mais une étude randomisée récente montre que la survie du 
fœtus donneur n’est pas modifiée par cette approche (27). 

En résumé, entre 18 et 26 SA :  

 
- La FL est le traitement de référence des STT de stades II à IV. 
 
- Toutes les anastomoses visibles doivent être coagulées pour permettre une 
séparation des territoires vasculaires placentaires et limiter le risque de TAPS 
post opératoire et de récurrence/persistance du STT.  
 
- Si elle est réalisable techniquement, la technique de Solomon semble améliorer 
le pronostic global du STT et devrait être privilégiée.  

 

 

 

4.3 Résultats post opératoires 

Le pronostic spontané global du STT est sombre avec un risque de perte de grossesse 
allant jusqu’à 90%, à l’exception des stades I qui peuvent rester stables et 
asymptomatiques. La FL a considérablement amélioré l’histoire naturelle de cette 
pathologie en permettant une survie d’au moins un fœtus dans environ 80-90% des 
cas (à l’exception des stades V), des taux de double survivants dans 65-70% des 
stades II, et environ 50% des stades III avec un AG médian à l’accouchement de 32 à 



 

20 

 

34 SA (8). Le risque de mort fœtale est néanmoins plus élevé chez le donneur, 
notamment en cas de stade III (13). 
Ces chiffres sont modulés par d’autres facteurs, notamment l’association à un RCIU 
(28), ou des facteurs obstétricaux se surajoutant à la sévérité hémodynamique de la 
maladie. Ceux-ci seront traités dans les chapitres dédiés.  
 

4.4 Situations spécifiques 

L’AG de survenue, le raccourcissement de la longueur cervicale, la sévérité ou encore 
l’association non rare du STT à une autre pathologie telle que le RCIU, sont des 
situations qui non seulement posent des difficultés de prise en charge mais qui 
interviennent également comme facteurs pronostiques.  
 

4.4.1 La prise en charge des stades I 

Le bénéfice de la FL dans la prise en charge des stades I est moins évident. Rappelons 
que la définition échographique du stade I associe une discordance de liquide 
amniotique et de tailles des vessies (séquence oligoamnios oligurique - hydramnios 
polyurique), avec une vessie du donneur toujours visible et des indices Doppler 
normaux chez les deux fœtus.  
Le stade I a la particularité d’avoir une évolution naturelle variable :  

- Une régression spontanée ou une stabilité de la discordance de liquide 
amniotique peuvent être observées dans environ 60 % des cas.  

- Une progression du STT, soit sur le versant fœtal (stade II ou apparition 
d’anomalies Doppler du donneur et/ou receveur), soit sur un versant maternel 
avec un hydramnios devenant symptomatique ou à risque d’accouchement 
prématuré. Cette progression est observée dans environ 40% des cas.  
 

Le pronostic est globalement bon avec au moins un fœtus vivant dans 80-85% des 
cas, et un taux de double survivants de plus de 70%, y compris pour les patientes non 
opérées (13). De fait, compte tenu du bon pronostic global et des risques inhérents à 
la FL, une attitude expectative peut être discutée. L’essai randomisé de Stirnemann 
et. al a comparé l’attitude expectative avec surveillance échographique rapprochée à 
la FL immédiate dans les stades I chez les patientes asymptomatiques (29). Parmi les 
patientes du groupe expectative, 40% sont restées stables et n’ont pas nécessité 
d’intervention et 60% ont nécessité une chirurgie de rattrapage. Comparativement à 
l’attitude expectative, la FL première n’a pas montré de bénéfice sur la survie sans 
séquelles à six mois, ni de réduction de la prématurité. Ces résultats ont été confirmés 
par une méta-analyse plus récente où la FL première n’a pas montré de bénéfice sur 
la survie (30).  
Il n’existe en revanche pas de marqueur permettant de prédire l’évolution du STT vers 
un stade plus avancé, ou vers une menace d’accouchement prématuré. En cas 
d'expectative, une surveillance échographique rapprochée, au minimum 
hebdomadaire avec évaluation des Doppler, vessies, quantité de liquide amniotique et 
mesure de la longueur cervicale est donc indispensable pour détecter précocement 
les patientes ayant besoin d’une intervention. Ce suivi peut être réalisé par un 
échographiste diagnostique, pouvant adresser rapidement la patiente dans un centre 
de référence ou de compétence PaRaDiGM, ou un centre en lien avec le CRMR 
PaRaDiGM en cas de nécessité d’intervention.  
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Compte tenu de l’évolution et du bon pronostic spontané des stades I qui restent 
stables, et des risques inhérents à la FL, il est légitime de proposer une attitude 
expectative chez les patientes asymptomatiques :  
 
- Une surveillance échographique au minimum hebdomadaire est nécessaire.  
Celle-ci consiste en une évaluation de l’évolution de la discordance de liquide 
amniotique, des vessies, des indices Doppler et de la mesure de la longueur 
cervicale.  

 
- Une intervention de rattrapage peut être proposée en cas d’évolution de la 
sévérité (apparition d’anomalies Doppler), de raccourcissement cervical, ou 
d’apparition d’une symptomatologie maternelle sur l’hydramnios (contractions, 
dyspnée). 

 

 

4.4.2 La prise en charge aux âges extrêmes 

La majorité des STT surviennent entre 18 et 26 SA, à un AG où, généralement, une 
naissance prématurée n’est pas envisageable. En dehors des stades I, une FL est 
donc nécessaire dans les jours qui suivent le diagnostic. Il n’est cependant pas rare 
de constater des STT débutant à des termes très précoces ou au contraire plus tardifs. 
Environ 10% des STT surviennent avant 16 SA, et 15% après 26 SA (31).  
 
Ces situations posent des difficultés diagnostiques et de prise en charge. Un 
consensus d’expert a récemment été publié sur la prise en charge de ces STT aux 
termes précoces et avancés (32).  
 

4.4.2.1 Particularités des STT aux termes précoces 

Une première difficulté est celle du diagnostic. En effet, l’hydramnios du receveur est 
souvent moins marqué avant 16 SA, les mécanismes de production de liquide 
amniotique étant moins dépendants de la diurèse. Le seuil de définition de 
l’hydramnios peut donc être revu à la baisse, certains proposant un seuil de PGC à six 
cm. La différenciation avec un RCIU sélectif en cas de discordance pondérale associée 
est parfois difficile.  
 
Parallèlement, les risques immédiats et évolutifs du STT sont à mettre en balance avec 
les complications de la FL à ce terme, plus fréquentes et aux conséquences plus 
sévères qu’à des termes plus avancés. Une des principales complications est la RPM. 
Il est difficile de conclure si le taux global de RPM est augmenté à ces termes précoces 
comparativement aux FL plus tardives compte tenu des faibles effectifs. Cependant, 
le terme de survenue est plus précoce, avec des conséquences pulmonaires 
potentiellement plus sévères et un risque de perte de grossesse nécessairement plus 
élevé ainsi qu’une prématurité plus marquée. Le surrisque de mort fœtale est difficile 
à affirmer, mais la survie globale semble significativement moindre en cas de FL 
réalisée précocement (33–35).  
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Ainsi, la stratégie thérapeutique est moins claire et la situation doit être évaluée au cas 
par cas pour décider au mieux du moment le plus opportun pour intervenir.  
  
En cas de STT survenant avant 16 SA :  

- Le diagnostic de STT est parfois plus difficile avec des hydramnios plus 
modérés. Le seuil de définition de l’hydramnios peut être revu à la baisse (PGC 
à six cm).  

- Il semble légitime de différer l’intervention et de proposer une surveillance 
échographique rapprochée pour les STT de stade I, II ou III sans anomalie 
Doppler du DV et en l’absence de symptômes maternels ou de 
raccourcissement cervical.  

- En cas d’expectative, la fréquence de la surveillance échographique est d’une 
à deux fois par semaine, avec évaluation de la discordance de liquide, des 
indices Doppler (apparition d’une diastole ombilicale en reverse flow, anomalies 
du spectre du DV) et de la longueur cervicale.  

- Une FL peut être proposée à partir de 15 SA devant un STT de stade III ou IV 
évolutif, avec des anomalies Doppler permanentes notamment du DV, et si 
l’intervention semble techniquement réalisable. Si possible, la taille du trocart 
devrait être adaptée au terme.  

- En cas de STT très précoce et évolutif, surtout si associé à un RCIU sévère, 
l’interruption sélective de grossesse (ISG) peut être envisagée et doit être 
discutée avec la patiente.  
 

Entre 16 et 18 SA  
- Une FL immédiate doit être envisagée en cas de STT avec raccourcissement 

cervical ou d’anomalies du DV.  
- Si la situation reste stable, une FL peut être proposée pour les stades II et III 

peu sévères à partir de 17-18 SA. 
 

4.4.2.2 STT après 26 SA 

La difficulté dans la prise en charge des STT tardifs est essentiellement technique. Le 
poids des fœtus, la surface placentaire et la taille des vaisseaux sont autant de facteurs 
rendant l’intervention compliquée, à plus forte raison pour les placentas antérieurs où 
la coagulation risque d’être incomplète. Le risque d’échec et de récidive/persistance 
du STT et de TAPS sont à évaluer par rapport à la perspective d’une naissance 
prématurée.  
 
Deux attitudes doivent donc être discutées :  

- Réaliser une FL dans l’optique d’une guérison du STT et d’une naissance 
différée. Celle-ci doit être envisagée si l’intervention semble techniquement 
réalisable et que le pronostic néonatal est incertain en cas de naissance 
prématurée (RCIU associé pour le donneur, cardiopathie du receveur).  

- Une attitude expectative avec amniodrainage et surveillance échographique en 
cas de chirurgie jugée techniquement non réalisable ou trop risquée par rapport 
au risque de la prématurité (stades I et II, terme avancé, placenta antérieur). 

 

Le pronostic des STT opérés tardivement est relativement bon. Les risques de mort 
fœtale et de perte de grossesse sont souvent moindres et le terme de naissance en 
cas de succès opératoire est plus tardif qu’en cas d’expectative avec ou sans 
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amniodrainage (34,36). Il semble donc légitime de proposer une FL en cas de chirurgie 
jugée techniquement réalisable, au moins pour les STT de stade III et IV.  
 
En cas de STT après 26 SA : 

- Dans tous les cas la prise en charge se fera sous couvert d’une corticothérapie 
à visée maturative pulmonaire fœtale. 

- Une expertise est nécessaire pour évaluer la possibilité de réaliser une FL. 
- En cas de FL jugée réalisable techniquement, celle-ci doit être proposée. 

 
Si la FL ne semble pas réalisable : les stades I et II symptomatiques peuvent bénéficier 
d’un amniodrainage et d’une surveillance échographique rapprochée une à deux fois 
par semaine. En cas de stabilité, les stades I peuvent être suivis jusqu’à 32 SA. Une 
extraction sera envisagée en cas d’évolution pour les stades II. Pour les stades III et 
IV non opérables, une extraction immédiate est à envisager, si possible après 
corticothérapie.  

  

 Résumé de la prise en charge du STT après 26 SA  

 

 

4.4.3 STT et RCIU sélectif 

Le RCIUs complique environ un tiers des STT. Il est défini échographiquement par une 
discordance pondérale de plus de 25% ou la présence d’un fœtus dont l’estimation de 
poids fœtal (EPF) est <10ème percentile (37). La physiopathologie est différente et 
résulte de territoires placentaires propres inégaux entre les deux fœtus. La 
classification la plus utilisée est celle de Gratacos et se base sur le flux diastolique de 
l’artère ombilicale pour évaluer la sévérité. Schématiquement, elle distingue trois types 
qui sont corrélés au pronostic : le type I présente une diastole positive, le type 2 un 
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flux diastolique absent ou négatif en permanence pendant l’examen et le type 3 des 
anomalies intermittentes, alternant diastole positive, nulle et/ou négative (tracé 
sinusoïdal) pendant un même examen. Les types 2 et 3 sont associés à un risque de 
mort fœtale et d’anomalies neurodéveloppementales plus important pour le fœtus en 
RCIU mais aussi pour l’autre fœtus (38).  
 
En cas d’association, les risques du RCIUs s’ajoutent donc aux risques du STT. Le 
pronostic est donc plus sévère qu’un STT seul (39,40). Il peut parfois être difficile de 
distinguer un STT de stade III, avec des anomalies Doppler liées aux variations 
hémodynamiques dues aux anastomoses, des anomalies Doppler d’un fœtus en 
RCIU.  
Une FL, même techniquement bien réussie, va amputer le territoire du donneur en 
RCIU déjà restreint. Son risque de décès est donc plus élevé. De plus, la FL peut 
traiter le STT mais pas le RCIU. En cas de succès technique, le risque pour le co-
jumeau, en cas de mort fœtale du jumeau en RCIU, est alors moindre.  
 
Les éléments entrant dans la discussion sont :  

- La sévérité de la discordance pondérale et des anomalies Doppler 
- Le terme de survenue : un RCIUs précoce avec des anomalies Doppler 

d’emblée sévères est d'autant plus à risque de lésions cérébrales et de retard 
neurodéveloppemental à plus long terme.  

- Les aspects techniques de la chirurgie du STT 
 
 

Devant l’association d’un STT avec un RCIUs :   
 
- En cas d’association d’un STT et d’une discordance de croissance sans 
anomalie Doppler (stade I-II avec discordance pondérale <25%) : la FL doit être 
envisagée. Le pronostic du fœtus en RCIU et de l’association STT/RCIU est bon 
(28,41). 

 
- En cas d’anomalies Doppler : le pronostic est plus réservé. Une diastole 
ombilicale nulle, une onde A négative du DV ou un pic systolique de l’ACM > 1.5 
MoM sont des éléments de mauvais pronostic. Les conséquences pré et 
postnatales, notamment le pronostic neurodéveloppemental, doivent donc être 
abordés avec le couple. L’ISG peut être une option raisonnable et doit être 
discutée. Si elle n’est pas envisagée, une FL doit être réalisée.  

 

 

4.4.4 Col court en préopératoire 

La prématurité représente une part très importante de la morbi-mortalité périnatale du 
STT. Celle-ci peut être induite, en cas de RCIU associé, d’anomalies Doppler 
persistantes ou de complications post-opératoires, mais est aussi très fréquemment 
spontanée, avec ou sans RPM au préalable. Elle représente 40-45% de la prématurité 
dans les STT opérés (42). Cette prématurité spontanée est difficilement prédictible et 
sa prévention est complexe.  
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Le principal facteur de risque identifié de perte de grossesse tardive ou de prématurité 
spontanée est un col court en préopératoire (43). La population des STT avec un col 
de moins de 25 mm représente environ 10 % des STT opérés, et 5% pour les cols <15 
mm (42,44).  
 

Les résultats de la littérature sont contradictoires. Un essai randomisé comparant 
pessaire en systématique et surveillance cervicale seule après une FL n’a pas montré 
d’efficacité du pessaire dans la prolongation de la grossesse. Néanmoins, cet essai a 
inclus toutes les longueurs cervicales, et la population des patientes avec col court 
était très restreinte (45). Le même biais de dilution de population est observé dans une 
étude rétrospective multicentrique du réseau NAFTNet évaluant l’attitude expectative, 
la progestérone vaginale, l’utilisation du pessaire, le cerclage et une association de 
ces différents traitements et ne permettant pas de conclure dans la population des cols 
courts (46). Dans cette étude, l’utilisation de la progestérone vaginale seule semble 
augmenter le délai entre la FL et l’accouchement comparativement à l’attitude 
expectative mais la différence n’est pas significative. 
Une autre étude rétrospective multicentrique a inclus plus spécifiquement une 
population de cols courts <25 mm, comparant l’expectative à la pose de pessaire. La 
pose du pessaire semble être associée à une prolongation de la grossesse après une 
FL et à une amélioration de la survie, surtout en cas de col <18mm (44). Ces études 
sont limitées par un biais d’indication. Le cerclage a été évalué dans des études 
rétrospectives de faible effectif et pourrait avoir un bénéfice en cas de col très 
raccourci, <10-15 mm (47). 
La population des patientes présentant un col très raccourci est particulièrement 
restreinte et il est difficile d’affirmer l’efficacité d’une intervention. Malgré le faible 
niveau de preuve concernant la meilleure attitude à avoir, il semble légitime de discuter 
une intervention cervicale associée à la FL en cas de col raccourci.  
 

La prise en charge en cas de col raccourci (< 25 mm) est laissée à l’appréciation 
du praticien. Cependant, les options suivantes sont à discuter :  
 
- En cas de col très court et/ou de dilatation cervicale : le cerclage à chaud 
semble être la meilleure option et peut être réalisé dans le même temps 
opératoire, en combinaison avec la FL et l’amniodrainage pour réduire la 
pression de l’hydramnios sur le col. 
 
- En cas de col modérément raccourci : une intervention sur le col peut 
également être discutée, soit par mise en place d’un pessaire, soit par cerclage.  
 
- La prescription de progestérone peut être proposée seule ou en association 
aux autres thérapeutiques. 
 

 

 

4.4.5 STT et grossesses monoamniotiques 

Le STT peut également compliquer les grossesses MCMA. Il s’agit d’une situation rare 
du fait de la rareté des grossesses MCMA. Par ailleurs, le diagnostic est difficile du fait 
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de l’absence de membrane permettant d’objectiver une discordance de liquide 
amniotique(48). 
 
La FL est souvent techniquement plus complexe et la prise en charge optimale moins 
standardisée. La configuration placentaire est souvent différente, avec des insertions 
proches l’une de l’autre et de larges vaisseaux communicants. Il n’est donc pas 
toujours possible de séparer les deux territoires placentaires et la coagulation des 
anastomoses, si elle est techniquement réalisable, est donc plus à risque de double 
mort fœtale.  
Ainsi, la prise en charge doit être discutée selon les éléments précédemment décrits, 
incluant le terme de survenue, la sévérité des anomalies Doppler. Si une FL peut être 
discutée, le couple doit être informé de la possibilité d’échec et l’ISG doit être évoquée 
avant l’intervention. Compte tenu du risque d’enchevêtrement des cordons, celle-ci est 
le plus souvent réalisée par coagulation-section de cordon, limitant le risque de 
striction du cordon du survivant. 
 
 

4.5 Complications du traitement et suivi postopératoire 
 

Si la sévérité du STT nécessite le plus souvent une intervention, celle-ci n’est pas 
dénuée de risques. On distingue deux grandes catégories de complications :  

- Des complications spécifiques : elles sont intrinsèquement liées à la 

monochorionicité et au type d’intervention, telles que le TAPS post-opératoire, 

la récidive ou persistance de STT, ou le risque pour le co-jumeau en cas de 

mort fœtale. 

- Des complications obstétricales plus générales : communes à toutes les 

interventions in utero (dominées par la rupture des membranes et la 

prématurité). 

 

4.5.1 Complications spécifiques  

Ces complications sont liées à la persistance d’anastomoses résiduelles, soit en cas 

de difficulté technique initiale, ou même malgré une coagulation en apparence 

complète. Les hypothèses sont la présence d’anastomoses profondes non visibles sur 

la plaque choriale ou la reperméabilisation de toutes petites anastomoses post-

coagulation (23,49). Le type de complications dépend en partie du type d’anastomoses 

résiduelles. L’adoption de la technique de Solomon, a permis de réduire le risque 

d’anastomoses résiduelles et l’incidence de ces complications. Le risque de STT ou 

de TAPS post FL est actuellement estimé à moins de 4% (50–52). 

 
 

• TAPS post opératoire et récidive/persistance du STT 

Le TAPS peut survenir lorsqu’une petite anastomose artérioveineuse persiste. Une 
transfusion fœto-fœtale directe par cette anastomose entraine alors une anémie chez 
un jumeau tandis que l’autre devient polyglobulique. Le plus fréquemment, c’est 
l’ancien receveur qui devient anémique tandis que l’ancien donneur devient 
polyglobulique. Le diagnostic repose sur une discordance des PSV-ACM mais des 
signes échographiques indirects de l’anémie et de la polycythémie peuvent également 
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être retrouvés comme un placenta hyperéchogène et épaissi de l’anémique et 
hypoéchogène du polyglobulique, un foie piqueté du fœtus polyglobulique, des 
épanchements des séreuses du fœtus anémique. Cette situation, survient 
classiquement dans un délai médian de 2 semaines (53). La sévérité s’évalue sur 
l’importance de la discordance des PSV, et la présence de signes d’insuffisance 
cardiaque. Le diagnostic pourra être confirmé en cas de doute par cordocentèse (54). 
Les conséquences peuvent être importantes pour le fœtus anémique : risque de mort 
fœtale, de lésions cérébrales ischémo-hémorragiques avec séquelles 
neurodéveloppementales à long terme. Des lésions ischémiques, en particulier des 
membres, ont également été décrites chez le fœtus polyglobulique 
La prise en charge du TAPS, qu’il soit de survenue spontanée ou post FL fera l’objet 
d’un PNDS spécifique. 
 
La persistance d’anastomoses résiduelles peut également être responsable de l’échec 
du traitement. On observe alors une persistance des signes de STT, ou une 
réapparition de ces signes après une période souvent courte. Celle-ci est estimée à 
environ 1-3 % (52). Plus rarement encore, il existe quelques cas rapportés de STT 
inversés en postopératoire, où le donneur devient receveur et inversement.  
 
Dans tous les cas, les éléments à prendre en compte pour définir la prise en charge 
doivent être réévalués au cas par cas, car ils peuvent différer de la maladie initiale. Ils 
comportent :  

- Le timing de survenue de la récurrence ou persistance des signes du STT 

- La sévérité et notamment la présence d’anomalies Doppler 

- L’association à un RCIU 

- La difficulté technique de la FL initiale doit également être prise en compte, 

notamment la position du placenta et l’accessibilité à l’équateur. Elle peut 

conditionner les chances de réussite d’une réintervention souvent plus 

compliquée. 

Ainsi, en fonction de l’AG et de la sévérité des complications, les thérapeutiques 
envisagées peuvent être (55) : 

- L’expectative ou l’amniodrainage en cas de STT persistant ou récurrent 

- Une réintervention par FL pour coaguler les anastomoses persistantes 

- Une ISG peut être discutée avec la patiente en cas de pronostic jugé sévère 

d’un des fœtus : anémie sévère en cas de TAPS, donneur en RCIU en cas de 

STT persistant, etc. 

- Une transfusion in utero : ce traitement symptomatique se discute en cas de 

TAPS, même si l'intérêt semble limité. Elle peut parfois permettre de temporiser 

le temps de la corticothérapie avant d’envisager une naissance. 

- Dans tous les cas, en cas d’AG avancé, une corticothérapie doit être réalisée 

et une naissance prématurée doit être envisagée. 

 
 

• Mort fœtale  

Les principaux facteurs de risque associés à la mort fœtale d’un jumeau ont été décrits 
précédemment. Brièvement, ces facteurs de risque sont (56): 
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- L’association d’un STT à un RCIUs à plus forte raison en cas d’anomalies 

Doppler associées (diastole ombilicale nulle, onde A négative du DV, PSV 

ACM>1.5 MoM) (24). 

- Un stade III et IV d’emblée  

- Un TAPS post opératoire ou un STT persistant augmentent également ce 

risque. 

 
L’incidence de la mort fœtale est estimée de 10.9% à 35.8% pour le donneur, et de 
7.3% à 24.5% pour le receveur. Le risque en cas de stade I est plus faible, estimé 
entre 10 et 15% au total (56).   
  
Dans cette situation de mort fœtale d’un des jumeaux, il existe un risque d’anémie et 
de bas débit cardiaque pour le co-jumeau en cas de persistance d’anastomoses 
résiduelles. Ce risque, bien que devenu faible depuis la généralisation de la technique 
de Solomon, nécessite une surveillance rapprochée en postopératoire.  
En cas d’anémie du survivant diagnostiquée dans les 48 heures, une transfusion in 
utero (TIU) peut être indiquée pour limiter le risque de mort fœtale du survivant. L’effet 
protecteur sur le risque de séquelles neurologiques n’est pas démontré à ce jour. 
 

 

• Complications neurologiques prénatales. 

Même en l’absence de complication du traitement, les STT sont également 
spontanément à risque de lésions cérébrales dont certaines peuvent être 
diagnostiquées en prénatal. Il s’agit de lésions ischémo-hémorragiques secondaires 
aux modifications hémodynamiques aigües. Elles peuvent également être 
diagnostiquées lors de la surveillance échographique après FL, leur incidence serait 
estimée à environ 2%. Ce risque justifie la réalisation d’une surveillance 
échographique et par IRM indépendamment de la survenue d’une complication du 
traitement. De nouveau, la préexistence chez un fœtus d’un RCIU avant FL est un 
facteur de risque important de survenue de ces complications (57).   
 
 

• La septostomie 

La septostomie, ou rupture de la membrane inter-amniotique, est une autre 
complication spécifique de l’intervention. Il peut s’agir d’une simple perforation ou 
d’une rupture partielle ou complète. Cette rupture surviendrait dans environ 13% des 
cas et augmenterait le risque de RPM et de prématurité avant 32 SA (51). Les 
conséquences d’une septostomie sont multiples :  

- En cas de septostomie large, la grossesse sera considérée comme 

monoamniotique. Les risques d’enchevêtrement des cordons et de mort fœtale 

expliquent en partie l’augmentation de la prématurité induite.  

- D’autre part, les membranes flottantes créent des brides amniotiques pouvant 

entraîner des lésions ischémo-hémorragiques des extrémités par striction ou 

une mort fœtale par striction d’un des cordons (58,59). 

Récemment, une méta analyse (58) a évalué le risque de brides amniotiques à 2% 
des procédures et dans près de 94% des cas elles concernent le fœtus receveur, ce 
qui s’explique par le fait que le geste chirurgical est réalisé dans la cavité amniotique 
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de ce fœtus. Le risque serait de plus de 30 % en cas de perforation de la membrane 
inter amniotique et de 90 % en cas de séparation amniotique large. Dans ces 
situations, les complications obstétricales étaient particulièrement importantes 
puisqu’elles étaient estimées à 62% de risque de RPM, et à 31% de risque 
d’accouchement prématuré avant 28SA, 67% avant 32 SA et 94% avant 34SA. De 
plus, une mort fœtale était observée dans plus de 40 % des cas. Ces risques doivent 
être pris en considération lors de la discussion d’un éventuel accouchement 
programmé. Pour autant, si ces brides surviennent à un stade relativement tardif dans 
le développement fœtal, il semble que le risque d’amputation soit peu important (52). 
L’intérêt d’une nouvelle FL pour libérer les brides amniotiques est discutable, 
augmentant le risque d’accouchement prématuré avec un bénéfice limité sur les 
risques de lésions des membres. 
 

 

4.5.2 Complications obstétricales et maternelles  

 

• RPM et accouchement prématuré 

Le principal risque obstétrical de l’intervention est la RPM et son risque 
d’accouchement prématuré. 
Une perte transitoire de liquide amniotique est parfois décrite au décours immédiat de 
l’intervention (60). Si la régression est habituelle, il arrive cependant qu’elle persiste, 
en faveur du diagnostic de rupture. Cependant, le plus souvent la RPM survient à 
distance de l’intervention sans perte préalable. La plupart des revues systématiques 
de la littérature étudie cette morbidité. Alors que la diminution de la mortalité fœtale et 
néonatale est l’évolution la plus notable sur les quinze dernières années, on observe 
a contrario une augmentation des risques de RPM et de la prématurité spontanée 
avant 28 et 32 SA (14).  

Au stade I, la FL comparée à l’expectative ne semble pas responsable de plus de 
RPM ou de prématurité avant 32SA (14). Aux stades ultérieurs, une revue 
systématique de 2015 reprenant 34 études publiées avec 3868 grossesses 
compliquées de STT, estimait que le terme moyen d’accouchement était relativement 
stable aux alentours de 32SA (33).  

Avec la technique de Solomon, si la survie des deux fœtus est améliorée, le taux 
de RPM semble plus important avec un AG plus précoce à la survenue de la RPM 
(13). Globalement, alors que le devenir global des enfants est meilleur, l’incidence de 
RPM avant 32SA peut atteindre 40% dans certaines séries et une intervention précoce 
(avant 17SA) augmenterait encore le risque d’environ 10% (14).  
 

• Infection intra utérine. 

Le risque d’infection intra-utérine, risque infectieux grave pour la mère comme pour 
les fœtus, a été estimé à environ 3% (13). Rarement décrite au décours immédiat de 
l’intervention, elle apparaît le plus souvent à distance, de façon contemporaine ou 
après la RPM. Une antibioprophylaxie est réalisée de façon systématique en cours 
d’intervention mais il existe peu d’études permettant d’évaluer son efficacité dans la 
prévention de la RPM et du risque d’infection intra-utérine. 
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• Hématome rétro-placentaire. 

L’intervention peut également être à l’origine d’un hématome rétro-placentaire 
(HRP), et quoique l’incidence soit faible et difficile à chiffrer, des données récentes 
indiquent que la technique de Solomon augmenterait ce risque (25,42,51). La 
coagulation systématique de l’équateur placentaire est probablement un facteur de 
fragilité à moyen terme, expliquant ce surrisque.  

 

• Risque maternel 

Une étude rétrospective récente évalue les complications maternelles après FL 
pour STT. Leur fréquence est estimée à 8 % toutes complications confondues depuis 
le diagnostic du STT jusqu’à l’accouchement (60).  
Néanmoins, les complications reliées directement au traitement par FL restent rares. 
On retrouve principalement des douleurs liées à des épanchements intra-abdominaux. 
En effet des saignements péritonéaux ont été décrits dans moins de 1% des cas et qui 
peuvent exceptionnellement nécessiter une ré intervention et/ou le recours à une 
transfusion de culots globulaires. Des publications ont également évoqué une fuite de 
liquide amniotique dans la cavité péritonéale maternelle (19). Les patientes peuvent 
alors présenter une douleur plus ou moins associée à une contracture abdominale en 
lien avec l’irritation péritonéale par l’écoulement de liquide amniotique dans l’abdomen. 
Généralement transitoire, la résorption est spontanée après quelques jours de 
surveillance. Des métrorragies peuvent survenir dans environ 7% des cas ; des 
infections intra utérines et des brûlures cutanées diathermiques ont été décrites (60).  
Plus rarement et souvent de façon sporadique, des thromboses veineuses, des 
œdèmes pulmonaires, des coagulations intravasculaires disséminées et embolies 
amniotiques ont été rapportés (50,60). Il est néanmoins difficile le plus souvent de faire 
un lien direct de causalité entre ces dernières complications et le traitement plutôt 
qu’avec la pathologie et sa sévérité. 
 

 

4.5.3 Suivi post opératoire 

En post-opératoire, une surveillance échographique doit être réalisée dès les 
premières 24h pour évaluer les tolérances fœtales à la séparation des territoires 
vasculaires placentaires et dépister une complication précoce de type TAPS. Par la 
suite la surveillance échographique doit être réalisée de façon régulière, 
hebdomadaire pour la plupart des équipes, associant pour chaque fœtus l’examen de 
la tolérance cardiaque, des quantités de liquide amniotique, du remplissage vésical, 
ainsi que l’étude des flux vasculaires en Doppler pour dépister les complications 
hémodynamiques  

Le dépistage des anomalies cérébrales fœtales en échographie est un enjeu 
important à la recherche d’anomalies neurologiques précoces de type ischémo-
hémorragiques. Une imagerie par résonance magnétique (IRM) est actuellement 
proposée de façon systématique entre 30 et 32SA pour compléter l’imagerie cérébrale. 
Le terme de réalisation de l’IRM peut être avancé en cas d’anomalie échographique 
identifiée. Cette IRM peut révéler des modifications de l’architecture cérébrale ou des 
anomalies modérées passées inaperçues en échographie, comme des lésions 
hémorragiques de bas grade, des hyper intensités de la substance blanche, un 
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œdème ou des stigmates de congestion veineuse mais il faut souligner que ces lésions 
traduisent des évènements vasculaires qui n’auront pas obligatoirement de 
conséquences en période postnatale (61,62).  

4.6. Terme et voie d’accouchement 

 
4.6.1. Terme d’accouchement 

Le terme d’accouchement pour les grossesses MCBA, notamment après traitement 
par FL pour STT, reste sujet à débat. Il est souvent déterminé au cas par cas et dépend 
de nombreux facteurs. 
 
Pour ces grossesses, programmer précisément la naissance est néanmoins un 
élément important pour l’accompagnement des mères comme pour la prise en charge 
optimale des enfants.  
 
Une étude nord-américaine sur près de 850 grossesses (42) MCBA traitées par FL 
montre un AG moyen à l’accouchement de 30,7 ± 4,5 semaines, souvent lié à des 
complications comme :  

• Un travail prématuré spontané (46,8 %),  
• Une RPM avant terme (17,1 %),  
• Un RCIU (14,5 %), avec ou sans anomalie Doppler, 
• Un décollement placentaire (8,4 %).  
 

Ces situations montrent qu’une programmation n’est pas toujours réalisable. 
Néanmoins, la morbidité périnatale (notamment liée à la prématurité) semble faible à 
partir de 32 SA après maturation pulmonaire exhaustive réalisée, et la décision 
d'accouchement doit donc être prise en fonction des antécédents médicaux, de la 
demande des parents et de l'évaluation d'experts (63). 

  
 

4.6.2 Voie d’accouchement 
 
Pour les grossesses MCBA non compliquées, la majorité des recommandations 
internationales privilégient un accouchement par voie vaginale lorsque le premier 
jumeau est en présentation céphalique, sans préconiser de césarienne systématique 
(1,64–68). Cependant, aucune recommandation ne se positionne sur la voie 
d’accouchement après traitement par FL pour STT.  

En l’absence de complication après traitement par FL du STT, une naissance 
planifiée entre 34 et 36 SA semble raisonnable.  
 
En cas de septostomie, la grossesse doit être considérée comme 
monoamniotique et l’accouchement peut être envisagé à partir de 32 SA sans 
dépasser 34 SA. 
 
La prise en charge en cas d’apparition d’une autre complication doit être 
adaptée au cas par cas. 
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En revanche, pour les grossesses MCMA, une césarienne est préconisée en raison 
des risques liés au cordon ombilical (48,65). Cette situation peut être étendue aux 
grossesses avec septostomie large, pour lesquelles le risque est similaire.  
  
Les rares études disponibles concernant les grossesses MCBA prises en charge pour 
STT par FL (1,42) semblent indiquer que :  

- Le mode d’accouchement (vaginal ou césarienne) n’influence pas 
significativement la morbidité néonatale.  

- Les principaux facteurs de risque de morbidité néonatale sont l’AG précoce à 
l’accouchement et la discordance pondérale entre les jumeaux, plus que la voie 
d’accouchement.  

- Il existe un risque non négligeable de décollement placentaire lié à la 
fragilisation par la coagulation des vaisseaux. 

- On constate globalement un taux de césarienne important dans cette 
population, jusqu’à près de 71%. 

 

  

En pratique :  
- Les données sont insuffisantes pour émettre une recommandation sur la voie 

d’accouchement.  
 
- Un accouchement par voie basse peut être envisagé en l’absence de 

complication. 
 
- Compte tenu des données précédentes et même en l’absence de complication, 

il semble légitime de pouvoir discuter d’une césarienne. 
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5 Suivi postnatal 
 
5.1 Vulnérabilité des enfants issus de grossesses compliquées 

d’un STT (69–74) 

Les enfants issus de grossesses MC compliquées de STT sont à risque majoré de 

naissance prématurée. Ces enfants présentent plus de comorbidités que les autres 

enfants prématurés et sont donc plus vulnérables que ces derniers. 

Ils s’inscrivent dans les critères de vulnérabilité sur le plan du neurodéveloppement, et 

ce, même s’ils ne sont pas nés grands prématurés. De plus, ils peuvent avoir d’autres 

conséquences de leur STT, principalement cardiologiques ou rénales, motivant un 

suivi spécialisé à court, moyen et long terme. Ce suivi doit être multidisciplinaire, 

orienté en fonction de leurs comorbidités.  

  

Objectifs du suivi : 

- Dépister l’apparition de Troubles du NeuroDéveloppement (TND) dès les 

premiers mois de vie.  

- Prendre en charge précocement d’éventuels écarts au développement.  

- Evaluer d’éventuelles difficultés survenant à l’âge scolaire.  

- Dépister l’apparition de séquelles rénales ou cardiaques.  

- Assurer la prise en charge psychologique et sociale des patients et de leur 

famille.  

  

Il semble important que le suivi de ces enfants puisse être coordonné par un pédiatre 

qui a l’expérience des risques liés au STT. 
 

5.2 Complications les plus fréquentes 

5.2.1 Risque neurologique (75–90) 

La complication redoutée sur le plan neurologique dans cette population est 

l’apparition d’un TND. 

  

Les TND englobent les manifestations suivantes : 

- Trouble moteur 

- Trouble du développement intellectuel 

- Trouble du Spectre de l’Autisme (TSA) 

- Trouble spécifique de l’apprentissage (lecture, expression écrite, calcul, 

raisonnement mathématique…) 

- Trouble de la communication (langage, phonation, communication sociale…) 

- Trouble du Déficit de l’Attention / Hyperactivité (TDA/H). 

  

La HAS a défini les facteurs de haut risque de TND (Annexe 3) mais le STT n’apparait 

pas dans ce listing. 

 https://www.has-sante.fr/upload/docs/application/pdf/2020-

03/fs_tnd_synthese_v2.pdf 

https://www.has-sante.fr/upload/docs/application/pdf/2020-03/fs_tnd_synthese_v2.pdf
https://www.has-sante.fr/upload/docs/application/pdf/2020-03/fs_tnd_synthese_v2.pdf
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Or la littérature, bien que reposant uniquement sur des études observationnelles, met 

en évidence un risque accru de TND dans cette population, y compris en l’absence de 

lésion identifiée en pré ou post natal immédiat. 

  

En effet, le taux de complication neurologique chez les patients avec STT se situe 

entre 4 et 10%. Même s’il est bien sûr corrélé à l’AG de naissance, ce taux semble 

supérieur dans la population avec STT que dans une population de même terme sans 

STT (82).  

  

De plus, une grande majorité des études s’intéresse au devenir de ces enfants à l’âge 

de deux ans, or une atteinte cognitive peut se manifester plus tardivement (89) : 

jusqu’à l’âge scolaire, voire au-delà. 

  

Il semble donc légitime d’inclure les enfants issus d’une grossesse MC compliquée 

d’un STT dans les réseaux de suivi des enfants vulnérables, et ce quel que soit leur 

terme de naissance. 

  

Les réseaux de suivi des enfants vulnérables (RSEV) sont des organisations 

spécifiques destinées au suivi des enfants à risque de TND. 

  

D’après le cahier des charges des réseaux de suivi en France et selon la Fédération 

Française des Réseaux de Santé en Périnatalité, les âges clés du suivi retenus par la 

majorité des réseaux pour un suivi optimal sont : 

 

Calendrier de suivi 

1ère année :  

- A terme et/ou 3 à 4 semaines après la sortie de l’hôpital 

- 3-4 mois d’âge corrigé et/ou 6 mois d’âge corrigé 

- 9 mois d’âge corrigé 

- 12 mois d’âge corrigé  

2ème année :  

- 18 mois d’âge corrigé 

- 24 mois d’âge corrigé 

Puis visite annuelle jusqu’à 7 ans 

https://ffrsp.fr/wp-content/uploads/2022/01/CAHIER-DES-CHARGES-DES-RSEV-

version-MAJ1-aout-2021.pdf 

 

Le suivi est à poursuivre jusqu’à sept ans et/ou jusqu’au CE1 pour dépister et mettre 
en place des soutiens pour les troubles des apprentissages (kinésithérapie motrice, 
psychomotricité, ergothérapeutes, orthophonistes). Le Centre d’action médico- sociale 
précoce (CAMPS) et les Plateformes de coordination et d’orientation (PCO) peuvent 
compléter cette démarche. 
 
Les modalités de suivi comportent idéalement un examen physique et l’utilisation 
d’auto-questionnaires parentaux sur les stades de développement de l’enfant (Age and 
Stage Questionnaire, ASQ-3), répétés aux différents âges clés. 

https://ffrsp.fr/wp-content/uploads/2022/01/CAHIER-DES-CHARGES-DES-RSEV-version-MAJ1-aout-2021.pdf
https://ffrsp.fr/wp-content/uploads/2022/01/CAHIER-DES-CHARGES-DES-RSEV-version-MAJ1-aout-2021.pdf
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Cependant, une évaluation psychométrique standardisée à deux ans d’âge corrigé 
(échelle de Bayley) et/ou entre cinq et six ans (échelles WPPSI-IV ou WISC-V) 
permettrait une analyse plus fine des compétences de l’enfant, mettant en évidence 
d’éventuelles faiblesses permettant une prise en charge adaptée. 
  
Enfin, l’aspect psychologique de ces situations, bien que très peu évoqué dans les 
différentes publications, ne doit pas être négligé, l’environnement psycho-affectif de 
l’enfant étant une composante à part entière de son développement. 
 

5.2.2 Risque cardiologique 

Les enfants issus de grossesses MC ont plus de risque d’avoir une cardiopathie 
congénitale (Risque Relatif (RR) = 6.3 par rapport aux fœtus singletons) (91). Ce 
risque est d’autant plus important qu’il y a eu un STT (RR : 3.3-20 par rapport aux 
grossesses singletons et RR : 2.5-4 par rapport aux grossesses MC non compliquées 
de STT). Le risque de développer une cardiopathie est majoré en cas de STT précoce 
avant 17 SA et de STT aux stades III et IV avec onde a négative au niveau du DV (92).  

Parmi les grossesses MC compliquées d’un STT, les receveurs ayant bénéficié d’une 
FL effectuée il y a plus de deux mois à l’accouchement évoluent avec moins de 
complications cardiovasculaires que ceux n’ayant pas eu de FL ou ayant été effectuée 
il y a moins de 2 mois (93).  
En cas de STT, le risque concerne principalement le receveur (OR = 3.9, IC 95% [1.4-
11.0]), mais les donneurs peuvent également être affectés (72,94–98).  
 
Sur le plan morphologique, chez le receveur, le principal risque est de développer une 
obstruction de la voie droite (2.9-7.5% des enfants nés vivants après STT, versus 
0.05% chez les singletons, RR à 70) (91,93,99–101). L’obstruction de la voie droite est 
secondaire à une diminution du flux au travers de la valve pulmonaire du fait d’une 
postcharge élevée par surcharge volumique fœtale et par l’hypertrophie ventriculaire. 
Il s’agit dans 68 % des cas d’une sténose pulmonaire organique et dans 32 % des cas 
d’une atrésie pulmonaire. Ces obstructions de la voie droite peuvent apparaître 
progressivement, à distance du STT, voire parfois en postnatal (102,103). 
Parmi les receveurs ayant une obstruction de la voie d’éjection droite, 27 % nécessitent 
une procédure sur la valve pulmonaire en postnatal (92,104). A 21 mois, 11 % des ex-
receveurs ayant eu une FL pour STT gardent une sténose pulmonaire et 10 % à dix 
ans. Cette sténose peut se développer au cours de l’enfance et cela nécessite donc 
une surveillance postnatale de ces enfants. Toute apparition de souffle cardiaque, 
même à distance de l’hospitalisation en néonatologie, doit motiver à réaliser une 
échographie cardiaque pour éliminer la constitution secondaire d’une sténose 
pulmonaire. 
 
Sur le plan hémodynamique, à la naissance, l’échocardiographie peut retrouver chez 
le receveur des modifications morphologiques cardiaques (cardiomégalie, 
hypertrophie biventriculaire) et des modifications fonctionnelles (hypertension 
artérielle, augmentation de la contractilité du ventricule gauche, régurgitation des 
valves auriculo-ventriculaires, cardiomyopathie avec dysfonction systolique ou 
diastolique, sténose pulmonaire fonctionnelle). La fonction ventriculaire se normalise 
à 15 mois en moyenne et l’hypertrophie myocardique, persistante à six mois de vie, 
n’est en général plus retrouvée à l’âge de dix ans (105). Même si cela n’a été décrit 
que sur de petites cohortes, il a été constaté une majoration de l’hypertrophie 
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myocardique post natale avec hypertension artérielle (HTA) dans les 48 premières 
heures de vie avec risque secondaire d’insuffisance cardiaque aigue évoluant vers le 
décès (97). L’évaluation échographique de l’hypertrophie ventriculaire gauche repose 
sur la mesure du septum interventriculaire en diastole et de la paroi postérieure 
ventriculaire gauche 
Les ex-receveurs ont 3 à 4% de risque de développer une hypertension artérielle 
pulmonaire (HTAP) en postnatal (RR x10 comparé au groupe sans STT) (106). A la 
naissance, la moitié des fœtus (donneurs et receveurs) vont présenter une HTA. Celle-
ci est plus importante chez le receveur que chez le donneur (105). Elle diminue à 1 an 
et n’est plus retrouvée à dix ans (72,107).  
Certains auteurs retrouvaient des pressions artérielles systoliques (PAS) et PA 
diastoliques (PAD) plus basses chez les enfants issus de grossesses MC, avec une 
normalisation de la PA à 10 ans mais ces données ne sont pas retrouvées dans les 
études les plus récentes. Il semble toutefois qu’il y ait une rigidité vasculaire précoce 
chez les ex-donneurs, dès l’âge de 1 an et persistante à dix ans, ce qui pourrait 
favoriser l’apparition de pathologies cardio-vasculaires et rénales à long terme, 
justifiant d’un suivi prolongé (108).  
 
Chez le donneur, le principal risque est celui de coarctation de l’aorte et d’hypoplasie 
de l’arche.  
 
Compte tenu de ces éléments, l’échographie cardiaque postnatale est indispensable 
en cas d’HTA néonatale à la recherche d’une hypertrophie myocardique et en cas de 
signes d’hypo perfusion/bas débit systémique. L’objectif est de quantifier le degré 
d’insuffisance cardiaque afin de guider le traitement inotrope. En cas d’HTA néonatale, 
il n’existe pas de recommandation sur le type d’antihypertenseur à utiliser. Cependant, 
certaines équipes utilisent la nicardipine pour son action vasodilatatrice rapide et sa 
demi-vie courte.  
 
En l’absence d’anomalie clinique néonatale, l’échocardiographie n’est pas urgente et 
doit être réalisée dans les premiers mois de vie. 
La répétition de l’échocardiographie postnatale présente un intérêt en cas d’anomalie 
identifiée au préalable ou en cas de nouvelle manifestation clinique comme un souffle 
cardiaque par exemple. 
 
  

5.2.3 Risque néphrologique 

Les enfants issus de grossesses MC compliquées de STT sont plus à risque de 
développer une pathologie rénale que les autres enfants, du fait de modifications du 
SRAA survenant avant la FL du STT, et aboutissant à une dysgénésie tubulaire rénale, 
réduisant la masse néphronique et prédisposant aux pathologies rénales chroniques 
(72,109).  
Le risque d’insuffisance rénale néonatale concerne principalement les donneurs (11-
54%) mais les receveurs sont également à risque (5%) (110), notamment en cas de 
naissance prématurée (111).En cas d’insuffisance rénale aiguë lors de la période 
néonatale, il existe un risque d'insuffisance rénale chronique tôt dans l'enfance (31%) 
dont la moitié va aboutir à une indication de transplantation rénale (112). 
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Le traitement par FL semble protéger les reins des enfants (7-8% d’insuffisance rénale 
aiguë néonatale en cas de laser contre 20-38% après amnioréduction et 1% dans les 
grossesses bichoriales), surtout lorsque le geste était complet (113,114). 
  
Les données, à moyen et long terme sont peu nombreuses, discordantes et les études 
de faible puissance. Il n’existe pas de recommandations fortes concernant le suivi 
néphrologique de ces enfants et il est donc difficile de proposer des directives 
nationales. Toutefois, il semblerait intéressant de proposer une étude de la fonction 
rénale à J2-J3 de vie (lors du Guthrie) et l’orientation vers une consultation 
néphrologique au cours de la première année de vie si signes d’appel (examen 
clinique, prise de pression artérielle, bilan biologique et échographie rénale), 
éventuellement poursuivi à plus long terme. Un suivi spécifique sera mis en place en 
cas de néphropathie.  
Au minimum, la pression artérielle au brassard doit être prise à chaque consultation 
des deux premières années puis annuellement, tout comme la réalisation d’une 
bandelette urinaire. Si besoin, un calculateur automatique de percentile de pression 
artérielle est disponible sur le site https://maladiesrares-necker.aphp.fr/calculatrice-ta-
pediatrique/. La liste des médicaments néphrotoxiques doit également être donnée 
aux parents, en insistant sur le risque des anti-inflammatoires non stéroïdiens (AINS).  
En cas d’HTA et/ou protéinurie/hématurie, une consultation de néphropédiatrie doit 
être réalisée.  
 
Le statut donneur ou receveur de l’enfant, le pic maximal de créatininémie le cas 
échéant, la diurèse en période néonatale et les facteurs de risque néphrologique 
(antibiotiques, diurétiques, inotropes, AINS…) devront être connus du pédiatre et du 
néphrologue car ils vont conditionner les modalités de suivi. 
 

 

5.3 Proposition de suivi/ Rythme et contenu des consultations 

La prise en charge globale du patient ayant présenté un STT pendant la vie intra-

utérine repose sur la coopération de différents intervenants. Cette prise en charge doit 

être coordonnée par un pédiatre ayant connaissance des problématiques liées à un 

STT pendant la grossesse sur l’évolution périnatale. 

 

Les professionnels pouvant être impliqués sont (liste non exhaustive) :  

- Néonatologiste et/ou réanimateur néonatal  

- Médecin spécialiste des TND (neuropédiatre, médecin de médecine physique 

et réadaptation (MPR))  

- Médecin traitant et médecin du réseau de suivi des enfants vulnérables 

(pédiatre, médecin généraliste)  

- Autres médecins spécialistes pédiatriques : néphrologue, cardiologue, autre 

spécialiste en fonction des atteintes liées à la prématurité et/ou au faible poids 

de naissance, notamment gastro pédiatre et endocrinologue pédiatre.  

- Paramédicaux : kinésithérapeute, diététicien(ne), psychologue, orthophoniste, 

psychomotricien(ne)...  

- Autres professionnels : assistant(e) social(e), assistant(e) de vie scolaire, 

enseignant(e) en activité physique adaptée (EAPA), prestataire de soins.  

https://maladiesrares-necker.aphp.fr/calculatrice-ta-pediatrique/
https://maladiesrares-necker.aphp.fr/calculatrice-ta-pediatrique/
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- Centre d’action médico-sociale précoce (CAMSP).  

 
Compte tenu des risques principalement neurologique, cardiologique et 
néphrologique, nous proposons le calendrier de suivi suivant, jusqu’aux sept ans de 
l’enfant ou l’entrée en CE1, et qui sera évidemment adapté à l’évolution de l’enfant.  
Compte tenu de la prématurité, une consultation ophtalmologique et un bilan auditif 
doivent être réalisés idéalement dans la première année de vie. 
  

  
0-1 mois 3 mois 6 mois 9 mois 12 mois 18 mois 2 ans 

Années 

suivantes 

Cardiologique 

Clinique      

Echographie 

 

X 

X 

              

Neurologique X X X X X X X X 

Néphrologique 

Clinique     

Biologique    

Echographie 

PA + BU 

  

X 

X 

  

    

X 

X 

X 

X 

   

 

 

 

X  

 

(X) 

(X) 

(X) 

  

 

 

 

X 

  

(X) 

(X) 

(X) 

Annuel 
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Annexe 1. Modalités de suivi d’une grossesse 
monochoriale selon ISUOG (8)  

 

 

 
 
  



 

40 

 

Annexe 2. Représentation schématique du 
phénomène de transfusion aboutissant au STT et de 
son traitement par fœtoscopie laser (issue des plaquettes 

d’information patientes du CRMR). 
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Annexe 3 : Facteurs de haut risque de troubles du 

neurodéveloppement (HAS) : 
https://www.has-sante.fr/upload/docs/application/pdf/2020-

03/fs_tnd_synthese_v2.pdf 

 

 
- La grande prématurité (< 32 SA)  

- Les prématurés < 37 SA + RCIU 

- Une encéphalopathie supposée hypoxo-ischémique 

- Un accident vasculaire cérébral (AVC) artériel périnatal 

- Les anomalies de la croissance cérébrale : microcéphalie ou macrocéphalie 

- Des antécédents familiaux de TND sévère au premier degré (frère ou sœur ou 

parent). 

- Les infections congénitales symptomatiques à cytomégalovirus et autres 

fœtopathies infectieuses : toxoplasmose, Zika, rubéole… 

- Les méningo-encéphalites bactériennes et virales herpétiques. 

- Les cardiopathies congénitales complexes opérées (transposition des gros 

vaisseaux ; syndrome d’hypoplasie du ventricule gauche)  

- Une exposition prénatale à un toxique majeur :  

o Certains antiépileptiques (valproate de sodium) ; 

o Exposition sévère à l’alcool et/ou avec signes de fœtopathie. 

- Une chirurgie majeure, prolongée et répétée (cardiaque, cérébrale, abdominale, 

thoracique). 
  

https://www.has-sante.fr/upload/docs/application/pdf/2020-03/fs_tnd_synthese_v2.pdf
https://www.has-sante.fr/upload/docs/application/pdf/2020-03/fs_tnd_synthese_v2.pdf
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Groupe de relecture multidisciplinaire 
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Mme Nadine KNEZOVIC, Sage-femme, coordinatrice en maïeutique, Strasbourg 
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Dr Muriel MEYER, médecin généraliste, Strasbourg 
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Déclarations d’intérêt 

Tous les participants à l’élaboration du PNDS sur le Syndrome transfuseur-transfusé ont rempli une 
déclaration d’intérêt transmise à la HAS. Les déclarations d’intérêt sont en ligne et consultables sur le 
site internet de la filière de santé AnDDI-Rares. 
Les déclarations d’intérêt ont été analysées et prises en compte, en vue d’éviter les conflits d’intérêts, 
conformément au guide HAS « Guide des déclarations d’intérêts et de gestion des conflits d’intérêts » 
(HAS, 2010). 
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 Annexe 5. Coordonnées des centres de référence, 
de compétence et des associations d’usagers 

Centres de Références Pathologies rares liées au placenta des 
grossesses monochoriales (PaRaDiGM) 

Site de la filière « anomalies du développement et syndromes malformatifs » : https://anddi-
rares.org/?s=PARADIGM 

 

CRMR coordonnateur :  

• APHP Necker-Enfants Malades, Pr Yves Ville, Obstétrique - Maternité, chirurgie 

médecine et imagerie fœtales Hôpital Necker-Enfants Malades 149 Rue de Sèvres 

75015 Paris, Téléphone : 01 71 19 62 18 

Centres de compétences 

• APHP Béclère, Dr Alexandre VIVANTI Service Gynécologie-Obstétrique Hôpital Antoine 

Béclère 157 Rue de la Porte de Trivaux 92140 Clamart, Téléphone : 01 45 37 44 76 

• Bron, Dr Jérôme MASSARDIER Service Gynécologie-Obstétrique Hôpital Femme-Mère-

Enfant 59 Boulevard Pinel 69500 Bron Téléphone : 04 27 85 53 00 

• Clermont-Ferrand, Dr Amélie DELABAERE Centre Pluridisciplinaire de Diagnostic 

PréNatal Pôle FEE Site Estaing 1 place Lucie et Raymond Aubrac 63100 Clermont-

Ferrand, Téléphone : 04 73 75 01 56 

• Lille, Pr Véronique DEBARGE Service Gynécologie-Obstétrique Pôle Femme, mère et 

Nouveau-né Hôpital Jeanne de Flandre Avenue Eugène Avinée 59000 Lille, Téléphone : 

03 20 44 69 08 

• Montpellier, Pr Florent FUCHS Service Gynécologie-Obstétrique Hôpital Arnaud de 

Villeneuve CHU Montpellier 371 Avenue du Doyen Gaston Giraud 34295 Montpellier 

Cedex 5, Téléphone : 04 67 33 64 52  

• Rouen, Pr Eric VERSPYCK Service Gynécologie-Obstétrique Hôpital Charles-Nicolle CHU 

Rouen 1 Rue de Germont 76031 Rouen Cedex, Téléphone : 02 32 88 56 43 

• Strasbourg, Dr Anne-Sophie WEINGERTNER Service de Gynécologie Obstétrique, 

CPDPN CHU de Strasbourg – sites CMCO-Hautepierre, 19 rue Louis Pasteur 67300 

Schiltigheim, Téléphone : 03 69 55 34 37 

• Toulouse, Pr Christophe VAYSSIERE Service Gynécologie-Obstétrique Pôle Femme 

Mère Couple Hôpital Paule de Viguier CHU Toulouse 330 Avenue de Grande Bretagne 

TSA 70034 31059 Toulouse Cedex 9 Téléphone : 05 67 77 12 16 

Association de patients : 

- Jumeaux et plus : https://www.jumeaux-et-plus.fr/ 

- Association française des grossesses monochoriales : asso_afgm@hotmail.com  

- SOS préma : https://www.sosprema.com/ 

- Association pour l’Allaitement Des Jumeaux et plus :association@allaitement-

jumeaux.com 

- Deuil périnatal, SPAMA : https://association-spama.com 

https://anddi-rares.org/?s=PARADIGM
https://anddi-rares.org/?s=PARADIGM
https://www.jumeaux-et-plus.fr/
https://www.sosprema.com/
mailto:association@allaitement-jumeaux.com
mailto:association@allaitement-jumeaux.com
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