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MONOCHORIALES
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SUIVI POST NATAL



5 INTRODUCTION (1)

* Les nouveau nés issus de grossesses monochoriales compliquées sont a risque de naissance prématurée

« Ces enfants présentent davantage de comorbidités que ceux issus de grossesses monochoriales non
compliquées (26% vs 13%) mais aussi par rapport aux autres nouveau nés prématurés

« 5 a 8% de déces chez nouveau nés nés vivants apres traitement par laser surtout liés au degré de
prématurité et a ses complications multiples (CAP, ECUN,DBP)

* Plus grande « vulnérabilité » sur le plan neurodéveloppemental méme s'ils ne sont pas nés grands
prématurés

 Mais autres conséquences possibles notamment cardiologiques et/ou rénales
> Nécessité d'un suivi multidisciplinaire a court, moyen et long ferme

Sophie 6. Groene et al. Best Practice & Research Clinical Obstetrics and Gynecololgy 84 (2022)218-228
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INTRODUCTION (2)

Objectifs du suivi:

e dépister |'apparition de troubles du neurodéveloppement (TND) des les premiers mois de vie
e prendre en charge précocement d'éventuels écarts au développement

e ¢valuer d'éventuelles difficultés survenant a I'dge scolaire

e dépister d'éventuelles malformations (cardiaques)

e dépister |'apparition de séquelles rénales

e assurer la prise en charge psychologique et sociale des patients et de leur famille.
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DONNEES NEONATALES

* Risques:

 Inhérents a la monochorionicité: TTS, TAPS, retard de croissance sélectif, déséquilibre
hématologique

« Indépendants de la monochorionicité: prématurité++ et risques de morbi-mortalité
associés

« Neonatal management and outcome in complicated monochorionic twins=

What have we learned in the past decade and what should you know? »

S.6. Groene, L.S.A. Tollenaar, J.M. Middeldorp, E. Lopriore et al.

Best Practice & Research Clinical Obstetrics and Gynaecology 84 (2022) . /.
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DONNEES NEONATALES

« Syndrome transfuseur-transfusé avec laser

Survie augmentée: 73-74%, avec 85-87% pour un jumeau et 60-64% pour les deux

Mais risque de devenir néonatal péjoratif augmenté a 26% versus 13% si STT sans laser
non compliqué

Terme moyen a la naissance a 32 SA apres laser
Risque chez donneur: retard de croissance sélectif

Risque chez le receveur: HTAP, obstacle de la voie d'éjection droite (sténose valvulaire
pulmonaire) #)

S.6. Groene, L.S.A. Tollenaar, J.M. Middeldorp et al.
Best Practice & Research Clinical Obstetrics and Gynaecology 84 (2022)



DONNEES NEONATALES

« Syndrome transfuseur-transfusé sans laser:
« Terme moyen a la naissance a 28 SA si complications (amniodrainages...)

* Risque chez le receveur: Hémorragie intra-ventriculaire 9% et leucomalacie périventriculaire
21%, ischémie de membre

* Risque chez le donneur: atteinte rénale précoce 34%

S.6. Groene, L.S.A. Tollenaar, J.M. Middeldorp et al.
Best Practice & Research Clinical Obstetrics and Gynaecology 84 (2022)

A - )



DONNEES NEONATALE i
« Syndrome transfuseur-transfusé aigu:
« 2 % des grossesses monochoriales au moment de | ‘accouchement
* Risque chez le donneur: choc hémorragique
* Risque chez le receveur: polyglobulie
* Diagnostic: différence de plus de 8 g/dl d'hémoglobine et ratio réticulocytes <1,7
=

S.6. Groene, L.S.A. Tollenaar, J.M. Middeldorp et al.
Best Practice & Research Clinical Obstetrics and Gynaecology 84 (2022)
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DONNEES NEONATALES

- TAPS:

« 3 a 5% des grossesses monochoriales, 2 a 16 % apres laser sur STT

Terme moyen a la naissance: 32 SA

Risque chez le donneur: anémie chronique modérée, leucopénie, hypoalbuminémie,
hypoglycémie, acidose lactique et insuffisance rénale, troubles de l'audition

Risque chez le receveur: polyglobulie, hyperviscosité, ischémie, thrombopénie

Diagnostic: différence de plus de 8 g/dl d'hémoglobine et ratio réticulocytes >1,7

S.6. Groene, L.S.A. Tollenaar, J.M. Middeldorp et al.
Best Practice & Research Clinical Obstetrics and Gynaecology 84 (2022)



DONNEES NEONATALES i
 Retard de croissance sélectif:

10 a 15% des grossesses monochoriales

« Diagnostic a la naissance: BWD (Birth Weight Discordance) > 20-25%

« Terme a la naissance: entre 30 et 36 SA selon le type

« Risque pour le grand: détresse respiratoire néonatale (34%), troubles du développement
(postnatal)

* Risque pour le petit: insuffisance respiratoire chronique a long terme, troubles du
développement (anténatal) ®)

S.G. Groene, L.S.A. Tollenaar, J.M. Middeldorp et al.
Best Practice & Research Clinical Obstetrics and Gynaecology 84 (2022)



4 / N
DONNEES NEONATALES
« Grossesses monochoriales monoamniotiques:
« Risque augmenté de morbi-mortalité: anomalies congénitales, cordon
« Terme moyen a la naissance: 33 SA
'

S.G. Groene, L.S.A. Tollenaar, J.M. Middeldorp et al.
Best Practice & Research Clinical Obstetrics and Gynaecology 84 (2022)
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LES DIFFERENTES
COMPLICATIONS

- NEURODEVELOPPEMENTALES
. CARDIAQUES

. NEPHROLOGIQUES
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COMPLICATIONS
NEURODEVELOPPEMENTALES

Prévalence des Iésions cérébrales pré et post natales: 23 % et 85% étaient détectées en
anténatal (Rosen et al. Prenatal Diagnosis 2022;42:978-984)

Lésions cérébrales séveres retrouvées dans 5 a 10 % des STT traités qui peuvent tre la
conséquence du STT lui-méme mais aussi en lien avec la prématurité (S. Groene et al. Best
Practice & Research Clinical Obs and Gyn 84 (2022) 218-228)

Taux plus élevé de séquelles chez les donneurs/receveurs

En période néonatale:
 Surveillance ETF et/ou IRM cérébrale
« Hémorragies Intra-Ventriculaires stade I a IV
* Leucomalacies périventriculaires cavitaires ou non
« Dilatation ventriculaire
« Atrophie cérébrale
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- COMPLICATIONS

" NEURODEVELOPPEMENTALES

* Les TND regroupent:

* Troubles moteurs

« Troubles du développement intellectuel

« Troubles du spectre autistique (TSA)

« Troubles des apprentissages (lecture, calcul,...)

« Troubles du langage + ou - en lien avec une surdité

« Troubles du Déficit Attention/Hyperactivité ( TDA/H)

Or, les nouveau nés issus de grossesses mono compliquées n‘apparaissent pas dans la population a haut
risque de TND définit par I'lHAS, ni méme dans la population a risque modéré. =

> Neécessité de les inclure dans les réseaux de suivi N\ o
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- COMPLICATIONS
= NEURODEVELOPPEMENTALES

* Sont considérés comme facteurs de haut risque (HAS) :

* la grande prématurité (< 32 semaines d'aménorrhée [SA]) ;

* les prématurés < 37 SA avec retard de croissance intra-utérin (RCIU) ou petit poids pour I'age gestationnel (PAG) < 3e percentile ou <
- 2 DS pour I'AG et le sexe selon les courbes de références nationales ;

* une encéphalopathie néonatale ayant une indication d'hypothermie thérapeutique ;

* un accident vasculaire cérébral (AVC) artériel périnatal (diagnostiqué entre la 20e semaine de vie feetale et le 28e jour de viey
compris chez le nouveau-né prématuré) ;

* les anomalies de la croissance cérébrale : microcéphalie avec périmétre cranien < - 2 DS d la naissance vérifiée secondairement ou
macrocéphalie > + 3 DS pour le terme (persistant aprés une seconde mesure) ;

« des antécédents familiaux de TND sévere au premier degré (frere ou sceur ou parent) ;

* les infections congénitales symptomatiques a cytomégalovirus et autres foetopathies infectieuses : toxoplasmose, zika, rubéole... - les
méningo-encéphalites bactériennes et virales herpétiques ;

* les cardiopathies congénitales complexes opérées ; S’

* une exposition prénatale a un toxique majeur : certains antiépileptiques (valproate de sodium) ; exposition sévere a l'alcool et/ou avec

signes de foetopathie ; /

* une chirurgie majeure, prolongée et répétée (cardiaque, cérébrale, abdominale, thoracique).

A SC



COMPLICATIONS
NEURODEVELOPPEMENTALES

* Que dit la FFRSP (Fédération Francaise des Réseaux de Santé en Périnatalité):

« Comme spécifié dans leurs cahiers des charges, les dispositifs spécifiques régionaux en
périnatalité (DSRP) ont en charge la création et la coordination d'un réseau de suivi des
enfants vulnérables (RSEV) sur leur territoire.

* La FFRSP a mis en place un groupe de travail afin de tenter d’harmoniser les pratiques et
d'évaluer ce suivi au niveau national.

 Début du projet: 2009



\
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~Réseaux de suivi des enfants vulnérables (RSEV)
en France en 2025
' \-a Oréhane

Réseau de périnatalité de Normandie
RSEV Grand Est en cours de création

RAFAEL
Bien grandir en Bretagne

Naitre et Grandir en Bourgogne

Grandir ensemble en Pays de la Loiré™
Réseau Périnatalité Franche Comté

ECL'AUR

Grandir en région Centre — Val de Loire

DeveniRP2S

m . : Réseau SEVE

Réseau périnat Nouvelle-Aquitaine

Réseau Enfants Vulnérables Auvergne

Réseau naitre & devenir

ECL'AUR
Réseau de périnatalité Occitanie

Réseau Méditerranée

Réseau Perinat Guyane € comecslaco )
Source: Réseau Naitre et Devenir




COMPLICATIONS
NEURODEVELOPPEMENTALES

* Suivi « standardisé » : examen clinique, auto questionnaires parentaux ASQ (Ages & stages
Questionnaires)

A terme et/ou 3 a 4 semaines apreés la sortie de I'hopital

3-4 mois d'AC et/ou 6 mois d'AC

9 mois d'AC + cs ophtalmo

12 mois d'AC + bilan auditif

16-18 mois d'AC + M-CHAT AN LE
24 mois d'AC o i

Quatriéme édition

%,

Puis 1/an jusqu'a I'age de 7 ans (dge de I'entrée au CE1)
(avant entrée au college)

Pour analyse plus fine des compétences, évaluation psychométrique a 2 ans d'AC (échelle de Bayley) et entre
5 et 6 ans (échelles WPPSI-IV ou WISC-V)

\/ o J

-/
J.



COMPLICATIONS
NEURODEVELOPPEMENTALES

signes d'alerte des troubles du neurodéveloppement de 0 a 2 ans selon V'age corrige
4 4

> : 18 Mois” b

P

Pas de tenue de tete de tenue asite Absance de marche

Ne tient pas sa téte

- Ne se met pas assls seul

Ne court pas

Gesticulation pauvre ou stable sans osciller a3 de retournemaent - pas de déplacement au sol autonome ne saute pas
asymetrique - N attrape pas ses plads ou Raideur des membres - Pas de pince pouce-index Asymtrie dans les - Pas ¢ appul plantaire des
- Pas d' ouverture des gencus, Pas de préhension - Préhension globale apputs pleds (talon-avant pied)
mains, de Mmouvements < N attrape pas objet tenu volonteire, maladresse - Ne liche pas un objet ne se leve pas seul & ~ Ne shoote pas dans un
déheés des dogts a datance Pas de transfert d objet partir du sol baflon
- Pas de préhension au &'une main & l'autre Manipulation des petits N'emplie pes plus de 2
contact Pas d"exploration de 'objer objets maladroite cubes

Hypotonie / hypertonie / dystonie axiale et - ou périphérique Asymeétrie d'usage de la main (latéralisation avant 18 mois) ; Pieds en equin, spasticite

= i

l.‘ - 4 450 o . .

- Pas de vocalise
Refus de la culllere
réeflexes nausesux

- Ne redouble pas les syflabes
- Ne réagit pas & son prénom
Pas de permanence de

Pas d'association de mot
- Ne nomme pas d"image
ne comprend pas un

- Pas de sourire—réponse
Pas de gazowills
Trop calmae ou irritable

Pas de babilllage
Ne réagit pas a son prencem
Nimite pas gestes simples

Pas de mot signifiant
Pas d" imitation
- Ne répond pas & son

Difficultés alimentaire - Pas dexploration buccale (ou re Fobjet prenom iangage simple
de succion ~deglutition des objets Ne charche pas 'objet cache - Pas d'attention conjointe Ne comprend pas des wintelligible
fausses routes, Ne cherche pas du regard la Defficuite de passage 2 - Manipule sans but, jette mots famillers Ne manges pas seaul 2 la
tétés longue, Incomplete personne dans son slimentation solide systématigue ment N'encastre pas le rond curller

entourage - Ne pointe pas du doigt - Pas de jeu symboligue

Régression ou non progression dans n importe quel domaine - Decalage des acquisitions posturales - Mauvals contact et suivi visuels - Manipulations maladroites
< Difficultés alimentaires - Difficaltes de sommell - Dynambgue

croissance du perimetre craniens mediocre

C

Interactions pauvres (passif a son environnement, peu ou pas d expressions emotionnelle) - Regard fuyant - pas de pointage - Pas datteation
conjointe - Pas de geste social - Intéréts restreints, repetitifs - Hypersensibilite aux sty

' __ N——
W&u i s els etperceptis ' o

- Strabisme permanent

- Swivi visuel mediocre
Nystagmus - Absence de

réaction a la lumiere

- Platonnement, errance du .

wali - Stereotvpies

Trouble du spectre de I'autisme 7 >

+  Pas de contact oculaire, Suivi visuel madioore - Strabisme méme intermtt

regard - F e lesyeux falt des g ’ . - &4 youn jifterent 3 Le
+  Pas donentation vers source du brut - ne résgit pas & la voix - ne sursaute pas pas & ur Brunt fory
Inquittude des parents ou des proches

- Nystagmus - Pas d"exploration par le regard - Plafonnament. errance du

we Le s Ot e se cogne facile

Retard de langage - Difficultes
& réepondre ou comprendre
Infections ORL a repetition

<« Ne reagit pas b la voix

Ne répond pas 2 son prénom
- Ne sursaute pas » un bruit fort v L pr

Pas de vocalne




COMPLICATIONS
NEURODEVELOPPEMENTALES

\ Signes d’alonc des troublcs du neurodévoloppcmom entre 3 et 7 ans

4 ans 6 ans 2\

3 ans S ans

Motricité globale / Fine
Saut & cloche pied <3 fois

- Ne saute pas en avant plads joints

les escal 3
Ne monts pes - e Ne monte les marches non teny

alternant
- Ne saute pas @ une marche
Trebuche souvent
Ne reprodult pas un cercle
fermé sur modele
Ne fait pas de tour > 6 cubes
N enfile pas de grosses peries
- Ne se déshabille an partia seul

en shternant
- N lance pas la balle de fagon
dirigee
- Ne copie pas une Croix orientee
- Ne dessine pas un bonhomme
tétard

Ne fait pas un pont de 3 cubes
- Ne met pas son mantesy rweoul

Asymétrie corporelle de force et/ou de tonus - Mangue d'aisance motrice, de coordination, d équiibre — Chutes fréquentes

Ne tient en eguilibre monopodal

DiMicuté & réceptionner la balle
avec los mains

Désmiérdt [refus de jeux de
construction, du dessin

Dessine un bonhomme sans détaik

Ne reprodult pas le ca

N’ écrit pas son prénom en
maguscule

- Mancoue d autonomie

Communiaiion - Langage / Cognition >

Difficulté a marcher sur une
ligre

toriture lente malhabde

DFicultes a manipuler les
outils : ciseaux, régles, compas
- Aspect brouilion des cabien
peu soigné

Besoin d'aide dans les
activrtés Quotidiannes

Marche talon-pointe difficile
Course peu aisee, peu fluide
Doigts-nez pisrs fous difficile
- Na cople pas un triangle /carré
- Ne reproduit pas une
pyramidae de 6 cubes
- Ne boutonne pas sur bl
« N écrit pas son prénom an
cursive

Maladresses - Lenteur & execution, fatigabiiite - O #Hrcun es graphigues

- Phrase courtes ou mal construite
Peu inmelligible par los etranger
- Compréhension faible da la
parcle
Incompris par des étrangers
Vocabulaire restreint et
Imprécis
- Bégaiement
- Ne dénombre pas 4 élements
Ne trie pas par catégorie

Ne fart pas de phrase (sve)
- Ne montre pas 1 couleur

Ne dit pas son nom

N'utilise pas lo = Je »

Ne comprends pas une consigne
umple

Mal compris par 300 entourage
- Persistance de Vécholalie

ne compte pas 2 objets

Pas de phrase elaboree
- Incapacité b décrire une imags
Ne maitrise pas les élémants de
topologie {sur, sous, devant, ..)
- Difficutteé de comprehension
. Ne pergot pas le nombre de
syllabes dans un mot
Ne pose pas de questions, ne
répond pas aus guestions simples
Ne Compte pas 10 élaments

sses mal comstruites

Incapacite & raconter une
histoire structuree

Ne distingue pas matin, apres-
midi solr

Erreurs phonologiques

Ne dénombre pas 13 objets
ans erreurs de pointage

Ne répéte pas 3 chiffres non
séries - Pas d'addition simple

Utisaton nappropriee du
langage

ODifficulté apprentissage de la
lecture et/ou orthographe

Dificulté a comprendre ce qul
est lu ou entendu

Ditficulte en calcul (Additions 2
retenue et soustractions simples)
Ne répete pas 3 chiffres non

series alenvers
MOILe

Pas de L
Ne joue pas avec les enfants de
son hge
- Difficulté & percevoir les
éemotions chaz lui et chez les
autres
- Passivite ou l‘}.hon exc

Ne jous pas en groupe
- Ne charche pas I'interaction avec
ses paires

jeux symboliques peu develcppes

Ne participe pas et ne comprend
pas les histoires racontees

Emotions / Socialisation

- Ne connalt pas les prénoms de

1es camarades

- Ne participe sux jeux collectifs

- A des jeux différents de ses pairs
Difficultés a intégres les regles de

i vie sociale

- Ne réagit de fagon ajustée aux T Ne U*"‘W"’ pas les
emotions

etats emotionnels & autrul
3 ¢
Defficultés a contenir ses Difficulites » se faire des amin y

emotiaons Mangque d sutorégulation

Ne maintient pas son attention 4motionnelle
plus de 10 mn sur une activité Notions de bien et de mal

incomprises

Pauvrete  du contact voire mdbﬁovw:o ou dans certains cas au “contraire familiarté excessive - Difficultés i reconnaitre les émotions & sutrul - Balancements et autres mouvements stereotypes

Résistance au changemaent pouvant aller .ulqu a la mise en place de rituels

Exces d impulisivite, d hyperactivité et & inattention - Comportement agressif, opposant et/ou coleres freguentes (quotdierne ou par série), iIntenses qui durent (> Smn], imtolerance a la frustration

Troubles Sensoriels et perceptifs : Visuels et Auditifs

. Strabisme - Peu diintéret pour les images — Gene & La vision de loin - Céphalées - Chgnement et plissement des pa upieres - Rougeur et picotemeant oculaire
des lattres, saut de ligne, fatigue & ls lecture
- Hyperesthiésie auditive - Falt repeter - Parle fort — Ne réepond pas guand ¥ et imerpeile - Erreurs phonologiques .

Lecture trop rapprochée , confusson

R“resslon ou st-gnauon dans n'lmpono quel domalne - lnqulétude lmooﬂante des p.rents / enselgnants



ASQ 24 MOIS

Oul PARFOIS

COMMUNICATION Assurez-vous d'essayer chaque activité avec votre enfant.

1.  Sans que vous lui montriez, votre enfant indique-t-if la bonne
image quand vous lui dites, « Montre-moi le petit chat ! » ou
« Ou est le chien ? » (Il suffit qu'une seule image soit correctement
identifiée.) (. O

2. Votre enfant imite-t-il une phrase de deux mots ? Par exemple,
si vous dites, « Maman mange », « Papa joue » ou « Chat parti | »,
votre enfant répéte-t-il aprés vous ces deux mémes mots ?
(Cochez « oui » méme si le langage de votre enfant est difficile
a comprendre.) 4 Q

3. Sans que vous lui donniez la solution en montrant du doigt ou en
faisant des gestes, votre enfant suit-il au moins trois de ces

directives ? 0 |
a. « Meis le jouet sur la table. » d. « Va chercher ton manteau. »

b. « Ferme la porte. » e. « Prends ma main. »

c. « Apporte-moi une serviette. » f. « Prends ton livre. »

4. Sivous montrez du doigt a une image représentent un ballon (ou
un chat, une tasse, un chapeau, etc.) et demandez & votre enfant,
« Qu'est-ce que c'est ? », nomme-t-il correctement au moins 'une
des images ? 4 Q

5. Votre enfant dit-il a la suite deux ou trois mots qui représentent
différentes idées qui sont liées les unes aux autres comme, par

exemple, « Regarde chien ! » « Maman maison ! » ou « Chat

parti | ». (Ne comptez pas les combinaisons de mots qui expriment

une seule idée comme, par exemple, « Bye-bye ! », « Plus la | »,

« Trés bien | » et « Qu'est-ce que c'est ? ».) Q 4
Veuillez donner un exemple des combinaisons de mots que fait votre

enfant :

PAS ENCORE




EXAMEN A L’AGE DE 3 ANS Médecin référent :

Datedelavisite/____/___ | 1 Date de naissance /____/___ I |/
Interrogatoire Age civil |_|_|,|_| mois, se.
Mode de vie : Changement d'adresse [0 En clair :

Nouveau téléphone :
Mode de garde : Créche@ Assmat. 0O Garde adomicile 0 Parents O  Grands parents O
Enfant scolarisé : OUI O NON O Temps plein O Temps partiel O

O Enclasse ordinaire (PSO MS 0O) (sans AVS O avec AVS [ avec soutien scolaire 1)

O Enclasse spécialisée Laquelle :

Intégration scolaire : sans difficulté [0  avec quelques difficultés [0  avec beaucoup de difficultés O
Précisez : |

Bénéficie-t-il d’un accueil spécialisé : Non O

CAMSP 0 SESSAD,SSESD O CMP O CMPP O SAFEP O IEM O IME O Autre O /. /

Bénéficie-t-il d’un suivi libéral : Non O

Orthophonie [0 Orthoptiste O Kinésithérapie 00 Psychomotricitt 0 Dermato 0 Neuro 0 Pneumo O Cardiaque O

Digestif O Orthopédique O Autre O / N

Dossier MDPH : Proposé : OUI O NON O Fait: OUI O NON O

Pathologie observée depuis le dernier Nombre d’hospitall on (Mettre « 0 » si aucune) |__|

Motifs : Convulsion 0 GEA O Adénoidectomie (0 Pose ATT [0 Crise asthme (0 Autre O en clair :

Autres pathologies prises en charge : OUI 0 NON O
Asthme m] Eczéma O Otite justifiant aérateur 0 Dysoralité O Allergies alimentaire O
Convulsion O Autre O Préciser ........

Famille votre situation familiale a-t-elle changé depuis la naissance : OUI 0 NON O
Reprise des études : OUI 0 NON 0 En clair :

- Nb d'enfants vivants au foyer ... - Mére vivant en couple : Non [0 Avec le pére de I'enf [0 Avec un autre conjoint 00

Niveau Etude : Mére |___| Pére |___| 1 Aucun dipléme / 2 Brevet / 3 CAP, BEP /4 BAC Brevet pro/ 5 BAC+2/ 8 BAC+3 et+/ 7 en cours études initiales
Niveau Professionnel : Profession Mére : ..........ccccovvuiiiiinninnnn Profession pére : .......ccceeeeeees
Activité Professionnelle : Mére |___| Pére |___| 1Actif/ 2 Retraité/ 3 Au foyer/ 4 Congé parental/ 5 Chémeur/ 6 Eléve, étudiant en formation/ 7 inactif
A la CMU ou ’'AME : OUI O NON O
Capacités cognitives : Evaluation impossible O Raison : /. /
Comportement : Adapté  Inhibé Hyperactif ~ Agressif ~Fuyant |Faitpontde3cubes  Oui Non Doute Nr.
Dévisse et revisse un bouchon Oui  Non Doute N.r. Fait tour de 9-10 cubes Oui Non Doute N.r.
Met les 3 morceaux dans la planche  Oui ~ Non  Doute N Connait son age Oui  Non Doute ' N.r.
S’adapte au retournement. Oui__Non Doute N.r. Connait son sexe Oui  Non Doute N.r.
Graphisme : (Crayon pas 4 pleine main) Evaluation impossible O Raison : / /
[Copie un cercle fermé Oui__Non Doute  N.r. [ Copie un trait vertical Oui Non Doute  N.r. ]
Capacités de Iangage Evaluation impossible 00 Raison : / /
Fait des phrases de 2 mots Oui  Non ~ Doute Nr. Questions posées aux parents :
Fait des phrases de 3 mots Oui  Non Doute Nr. Utilise son prénom quand il parle de lui  Oui  Non Doute Nr
Comprend des ordres simples Oui Non Doute N.r. Utilise le « je » Oui  Non Doute Nr
« Donnes moi le crayon » Pose / questions (ol ? quoi ? qui ?) Oui  Non Doute Nr
« Mets le cube sur la table »
Peut nommer 3 couleurs Oui  Non Doute N.r.
Autonomie Psychomotricité :
Se déshabille seul ...... OUIONON O Doute O NrO
Propreté diurne .. OUIONONQODouted NrgO Rythme ... o OUIONON ODouted NrO
Propreté nocturne .... OUIONON O Doute d NrO Organisation dans I'espace OUIONON O Douted NrO
Sait se moucher ........ OUI O NON O Doute d NrO Schéma corporel ............. OUIONON ODouted NrO
Pédale sur un tricycle . OUI 0 NON O Doute 0 NrO
Motricité globale Motricité fine
Téte ...............coc........ OUIONON O Douted NrOO Ciseaux . . OUI O NON O Doute @ NrOO
Equilibre ... veve.. OUIONON O Doute O NrO Plie un papier ST OUIONON O Douted NrO
Jambes ........... OUIONON O Douted NrO [
Ballon ... OUI O NON O Douted N | |

Fonction visuelle Normale 0 Priseen charge par ophtaimo OUI O NON O
Trouble de la réfraction oulIgNONO
Port de lunettes OUIONON O
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Fonction auditive Normale O Prise en charge par ORL : oulgNONO

Atteinte suspectée 10 Expli possible au déficit pecté OUIONON O

Atteinte confirmée (par ORL) 20 Si oui, Otite séreuse O Infection ORL O Autre 00  Si autre, préciser .........
Déficit modéré 10 Déficit sévere 20

Evaluation de la marche

Marche-t-il seul sans aide ? OUI O NON O A votre avis pourquoi marche non acquise:
Age d'acquisition | _| (age corrigé)
Avec marche normale a
Avec marche anormale a A votre avis pourquoi marche anormale :

Cause neurologique a

Autre cause
Est-il capable de :
Monter seul un escalier marche par marche OUI 0 NON O Doute 0 NrO
Monter les escaliers en alternant les pieds OUI 0 NON 0 Doute O NrO

De courir ? OUIONON O Doute 0 NrO
D'une Course harmonieuse ? OUIONON O Douted NrO
Examen neuromoteur
[Dorsifiexion lente pied D G Dorsiflexion rapide pied D G
<80 0 0 Identique (a la flexion lente) 0 0
90-100 1 1 Stretch phasique 1 1
2110 2 2 Stretch tonique 2 2
Examen des réflexes
ROT D G
Rotulien Normal 0 0
Trés vif 1 1
Trés vif + clonies 2 2
Absent 2 2

Vécu familial « Suite a la naissance particuliére de votre enfant, diriez-vous sur le plan familial que » Score : |__ |
1/ Pas de répercussion sur la vie familiale 2/ Contrainte modérée ayant peu d'impact sur la vie familiale
3/ Inquiétudes contraintes importantes avec impact notable sur la famille 4/ Impact trés lourd ayant totalement bouleversé Ia famille

PC: |__|__ll__lem Taille:|______|cm Poids:|______|.|_____ |kg
Indice de Masse Corporelle Poids (kg)|Taille (1) I I I
Compliance de I'enfant
L’enfant collabore OoulgNONO Commentaires
a0 55 - 80

Total a 5 10 15 20

Commentaire de 'ASQ donné aux parents  Oui  Non
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Feuille de synthése a 3 ans

Epileptique 00 Traits Autistiques [0 Maladie ou Sd Génétique [ Préciser
Déficient intellectuel O  Enfant en difficultés de développement O

Catégorisation Clinique (r inique) :
Moteur : Diff Séveres O Diff Modérés 00 Douteux O Normal O
Cognitif : Diff Sévéres O Diff Modérés O Douteux O Normal O
Comportement : Diff Sévéres [0 Diff Modérés 0 Douteux O Normal O
- Anomalies Motrices : o NON Topographie O Diplégie
O Suspectées O quadriplégie
O Certaines O hémiplégie
Symptomatique O spastique (hypertonie, ROT vifs, spasticité )

O Dyskinétique (rigidité mouvements anormaux)
O Ataxique (hypotonie, chutes)

- Anomalies Cognitives 0 NON
O Suspectées (mauvaise impression clinique)
O Certaines (ASQ Résolution probléme < 35 et/ou ASQ Motricité fine < 30)

- Anomalies Sensorielles
Anomalies visuelles o0 NON

O DROITE [ GAUCHE O Anomalies légéres (avec port de lunettes et suivi ophtalmologique)
O Anomalies sévéres (avec suivi dans une structure spécialisée en basse vision)

Anomalies auditives O NON
O DROITE [J GAUCHE O Anomalies légéres
O Anomalies sévéres (appareillage auditif)

- Anomalies Psychologiques
0 NON
O légeres
O _sévéres (troubles psychiatriques)

- Anomalies du Langage o NON
O légeres
O sévéres

Orientation et prise en charge

Aucune O
Professionnel libéral Faitouen | A mettre en place Nom du professionnel
cours

Lieu d'exercice

Kinésithérapie .....................
Psychomotricité
Psychologie .............
Ergothérapie ..
Orthophonie

Autre

oooooo

oooooanO

Consultation médicale spécialisée
Ophtalmologie s ssien
AULIG - TORE wsvscssvsimssiimsn
Orientation vers 1 Cs de « 2°™ avis »
Orientation vers un service spécialisé

oo

O Laquelie : T e s
[ Lequel : CAMSP [J SESSAD, SSESD [0 cvp O cmPp O
saFEPd EMO MEO  AweO

e = |

En clair :

L’étiologie des difficultés de développement est liée pour vous :

Au motif d'inclusion o A une pathologie autre o A un facteur externe (environnement..) o
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RIS Ro VNN i W WXV (de 36 a2 47 mois)

Si 2 « non » dans 2 domaines différents,
orienter vers une PCO

Motricité globale, contrdle postural et locomotion

Monte l'escalier seul en alternant les pieds (avec la rampe) [JoOui [ Non
Saute une marche O ovui O Non

Motricité fine (perception, coordination, cognition)

Empile huit cubes (a partir d’'un modele) OO oui ONon
Copie un cercle a partir d’un modeéle visuel O ovui O Non
Enfile seul un vétement (bonnet, pantalon, tee-shirt) Oovui OO Non

Langage oral

Dit des phrases de trois mots (avec sujet, verbe et objet) O ovi CONon
Utilise son prénom ou le « je » quand il parle de lui O ovui COONon
Comprend une consigne orale simple

(sans renforcement gestuel de I'adulte) O oui [0 Non

Socialisation

Prend plaisir a jouer avec des enfants de son age O ovui OONon
Parvient a participer a une activité 3 deux ou a plusieurs O oui ONon

21




COMPLICATIONS
NEURODEVELOPPEMENTALES

* Prise en charge pluridisciplinaire

* Kinésithérapie

« Orthophonie ( troubles du langage , troubles de I'oralité)
 Logico mathématique

* Orthoptie

« Psychomotricité

« Ergothérapie

* Neuropsychologie

 Psychologue, pédopsychiatre

CAMSP, CMP ,CMPP (psycho pédagogique), SESSAD (service d'Education Spéciale et de soins A domcile),
classes ULIS

AESH (Accompagnant d'Eleves en Situation de Handicap) /

MDPH



Fediatre ,
neuropédiatre,
endoc, ophtalmao,
orl , cardio,
genéticien ...

Soclo-aducatif
¥Dws, TDAH troubles
régulation émotionnel|e

MDPH enseignant
referent éduc...

Kiné , orthophonie, Psychomat,
Ergothérapeute, Orthoptiste,
Psychologue, adaptation
scolarité | AESH , ULIS)

CAMSP SESSAD, libéral, Sur handicape, Tp
plateforme, CMP ,CMPP humeur , T conduite

anxieux, perte de
confiance, délinquan
addiction

Socio economique
judiciaire

L _.‘ PSY , éducateuts




COMPLICATIONS
CARDIOLOGIQUES

Plus de risque de cardiopathies congénitales

Risque majoré en cas de STT précoce (< 17 SA) et de STT aux stades 3 et 4
Diminution du risque si traitement laser/amnioréduction ou abstention
La moitié des déces post nataux chez le receveur sont dus a une dysfonction cardiaque

Les receveurs sont plus a risque de développer des pathologies cardiovasculaires en particulier une obstruction de la
voie droite (3% des cas) et une HTAP (4% des cas)

L'obstruction de la voie droite est secondaire a une diminution du flux au travers de la valve pulmonaire du fait d'une
postcharge élevée par surcharge volémique feetale et par I'hnypertrophie ventriculaire

Ces obstructions de la voie droite peuvent apparaitre progressivement voire parfois en post natal
« Sténose pulmonaire (68% des cas)
« Atrésie pulmonaire (32%)

Sophie 6. Groene et al. Best Practice & Research Clinical
Obstetrics and Gynecololgy 84 (2022)218-228

Lopriore 2011
Kowitt 2012, Chang 2022
Pruetz 2017
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COMPLICATIONS e
CARDIOLOGIQUES &

L'ETT a la naissance retrouve chez le receveur des modifications morphologiques (hypertrophie
biventriculaire, cardiomégalie) et des modifications fonctionnelles (augmentation contractilité du VG,
dysfonction diastolique, ..)

Amélioration de la fonction ventriculaire en qq mois et de | ‘hypertrophie myocardiaque en qq années
(Torres 2022)

Certains auteurs ont montré qu'aprés un laser, il existait une diminution de la rigidité vasculaire et une
augmentation de la vasodilatation au repos (Gardinier 2003)

Autre risque de cardiopathie mais plutot chez le donneur: coarctation de I'aorte et hypoplasie de I'arche
aortique



e/ CAS CLINIQUE

* Grossesse mono bi

« STT avec laser a 20 SA+ 5j

« Transfusions a 23+ 3 et 27 SA+ 3 sur J1

« Exsanguinotransfusion a 27 SA + 3 sur J2

* Naissance a 31 SA et 3 j pour ARCF sur J1 (transfuseur)
« Apgar 5/4/8/9

« MMH

« Découverte d'un souffle pendant I'hospitalisation: sténose pulmonaire d'origine valvulaire (valve
dysplasique) <

* Suivi cardio foujours en cours



Valve
pulmonaire de
face, épaissie
(:
dysplasique)



-V 3.43m/s
p 47.05 mmHg




2 belles
arteres
pulmonaires
(G et D) par
ailleurs
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wr/ COMPLICATIONS
~ CARDIOLOGIQUES

« CAT: 65,

« ETT post natale systématique chez les 2 jumeaux P b

« OUI si anomalie en anténatal
« OUTI si signes cliniques ou RX
« Suivi cardiologique si diagnostic de cardiopathie ou HTAP en période néonatale



- COMPLICATIONS
NEPHROLOGIQUES

* En lien aux modifications du systéme rénine-angiotensine avant le traitement par
laser aboutissant a une dysgénésie tubulaire, a une réduction néphronique

« Essentiellement chez le donneur (hypovolémie chronique, oligurie)

:> IR aigue pouvant évoluer vers IR chronique

FDR surajoutés : prématurité, traitements néphrotoxiques (diurétiques, AINS, ATB,...)

Suivi: bandelette urinaire, prise PA, échographie rénale



A VENIR ?

 Protocole National de Diagnostic et de Soins (PNDS) en cours de relecture:

« Prise en charge postnatale d'un enfant ayant présenté un syndrome de Transfuseur -
Transfusé »

Centre de Référence Pathologies rares liées au placenta des grossesses monochoriales
Filiere AnDDI-Rares



EXTRACTIONS DONNEES

- PERIODE: 01/01/2019 AU 17/10/2024 (5 ANS ET 10 MOIS)

« 2 items d'extraction:
* Grossesses gémellaires monochoriales avec suspicion de STT
« Suspicion de pathologie grossesse monochoriale (depuis 2023)



EXTRACTIONS DONNEES

173 grossesses vues en consultation au CHU

« Répartition géographique:
» Alsace: Bas-Rhin 36, Haut-Rhin 27
Lorraine: Moselle 37, Meurthe-et-Moselle 16, Vosges 9, Meuse 1

Champagne -Ardenne: 2
Franche Comté: Doubs 19, Jura 7, Haute-Saone 7, Belfort 1
Luxembourg: 11



EXTRACTIONS DONNEES

« 173 grossesses:

» Naissances Hors CHU: 129 naissances (77 %)
« Naissances CHU: 39 naissances (23%)

 Grossesses en cours



EXTRACTIONS DONNEES

e 39 naissances CHU.:

Accouchements entre 24 SA+1 jour et 38 SA+2jours
30% entre 34 et 35 SA
5 MFIU post-laser d'un jumeau

1 MFIU sans laser d'un jumeau

1 IMG per césarienne a 32 SA pour microcéphalie et atrophie cérébrale

1 déces a la naissance (25 SA et 5 jours).



EXTRACTIONS DONNEES

* 39 naissances CHU.:

« 27 suspicions de STT:
16 interventions par Laser entre 16 SA et 25 SA+4 jours
* 10 suivis sans intervention
* 1TIU et EST sur TAPS

« 12 suspicions pathologies grossesses monochoriales



EXTRACTIONS DONNEES

Suivi au CHU:
 Tenir compte des suivis hors CHU et perdus de vue

« 27 suspicions de STT:
» 16 Laser: 5 transferts, 3 suivis CHU, 2 suivis CHU arrétés, 5 non suivis et Décés X2
« 10 sans interventions: 6 transferts, 1 suivi CHU, 3 non suivis
« 1 TAPS: suivi CHU
« Selon recommandations (<32 SA, <37 SA et RCIU): 26 suivis... versus 4 en cours

« 12 suspicions pathologies grossesse monochoriale:
* 2 suivis neuropédiatrie pour retard de langage et retard neurodéveloppemental
« Selon recommandations (<32 SA, <37 SA et RCIVU): 11 suivis...versus 3 en cours

v N N
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EXTRACTIONS DONNEES

® ¢
* Que retenir de ces données?? : 7

« Extraction, recueil des données et des informations: travail laborieux (DIAMM, DX-Care,
différents services, absence de registre, absence de courriers...)

 Drainage région 6rand Est et au-dela

« Environ 1/4 des grossesses avec accouchements au CHU

 Rdv non programmé a la sortie d'hospitalisation par méconnaissance des risques ultérieurs
* Pas de réseau a proprement parlé

« Déficit cruel de personnel formé (pédiatres, néonatologues, psychologues, neuropsychologues ..),
de moyens, de réseau dédié au suivi des enfants vulnérables

“’\/ - \./
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C CONCLUSION

Les nouveau nés issus de grossesses monochoriales compliquées sont vulnérables

Nécessité d'un suivi spécialisé : neurologique, cardiologique, néphrologique

Implication multidisciplinaire

Sensibilisation des équipes nécessaire

LR

THE END
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