Persistan Sag Umbilikal Ven (PSUV); Bir Anomali ya da
Varyasyonun Prenatal Tanisi ve Literatiiriin Sonuglan’

PERSISTENT RIGHT UMBILICAL VEIN: PRENATAL DIAGNOSIS OF AN
ANOMALY OR VARIATION AND EVALUATION OF THE LITERATURE

Atil YUKSEL*, Selim BUYUKKURT**, Hakan SAVAS***

*  Prof.Dr., Istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi Kadin Hastaliklar1 ve Dogum AD,
**  Tipta Uzm.Ogr.Dr., istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi Kadin Hastaliklar1 ve Dogum AD,
*#% Jz.Dr., Istanbul Universitesi, istanbul Tip Fakiiltesi Kadin Hastaliklar1 ve Dogum AD, ISTANBUL

Ozet

Amag: Persistan sag umbilikal venin (PSUV) prenatal donemdeki
tanistyla ilgili deneyimlerimizi aktarmaktir.

Cahismanin Yapildig1 Yer: Premed fetus sagligi merkezi, Istan-
bul.

Materyal ve Metod: 01.Kasim.1999 ve 31.Aralik.2001 tarihleri
arasinda 6657 fetusa detayli ultrasonografik inceleme yapil-
di. Bu gruptaki PSUV vakalar1 geriye doniik olarak incelen-
di.

Bulgular: 6657 fetustan sekizinde PSUV saptandi (% 0,12).
Bunlarin doérdiinde eslik eden ultrasonografik malformas-
yonlar vardi (% 50). Ortalama tani haftas1 21,25+3,53’tii.
Cesitli nedenlerle dort fetusa yapilan amniyosentez ve kro-
mozom analizi normal sonuglandi.

Sonug: izole PSUV vakalari genellikle olumlu fetal ve neonatal
prognoz ile birlikte olsa da; saptandiklarinda bagsta
kardiyovaskiiler ~sistem olmak iizere tiim sistemler
ultrasonografik olarak detayli incelemeye alinmalidir. Ek
ultrasonografik bulguya rastlanilirsa fetal karyotipleme one-
rilmelidir.

Anahtar Kelimeler: Persistan sag umbilikal ven, Prenatal tan1
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Summary

Objective: To share our experimentations on prenatal diagnosis of
the persistent right umbilical vein (PRUV).

Institution: Premed fetal health center, Istanbul.

Materials and Methods: A detailed fetal ultrasonographic ex-
amination was done in 6657 consecutive fetuses who were
examined between November 1, 1999 and December 31,
2001. The cases of PRUV were analysed retrospectively.

Result: There was a eight PRUV in 6657 fetuses (0,12 %). Four
of eight (50%) had a additional ultrasonographic malforma-
tions. The diagnosis was made approximately in 21,25+3,53
weeks’ gestation. Amniocentesis and chromosomal studies
were done, for several reasons, in four fetuses; and all were
normal.

Conclusion: Despite fetal and neonatal prognosis is good when
the PRUV is an isolated finding, in all PRUV cases exten-
sive targeted ultrasonographic examination should be done;
especially focused on cardiovascular system. If additional
ultrasonographic malformations have been observed, it’s
obligatory to propose fetal chromosomal analyse.

Key Words: Persistent right umbilical vein, Prenatal diagnosis
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Embriyonel hayattaki dort ¢ift venin ikisi embriyo i¢i,
ikisi embriyo dis1 yerlesimlidir. Embriyo i¢i venlerden iist
kismi drene eden v. kardinale anteriyor ve alt kismi drene
eden v. kardinale posteriyor birlesip v. kardinales kommu-
nis olarak sinus venosusa agilir. Embriyo dist venler ise
vitellus kesesini drene eden bir ¢ift v. omfalomesenterika
ile korionu drene eden v. umbilikalislerdir ve truncus
vitelloumbilikalis araciligi ile sinus venosusa dokiiliirler.

Karaciger gelisirken olusan hiicre kordonlari igine v.
omfalomesenterika girerek ilk siniisoidleri olusturur. V.
omfalomesenterikanin bir kismi geriler, kalan kisimlarin-
dan v. porta, v. hepatika ve v. kava inferiyoriin hepatik
kismi geligir. Baglangigta v. umbilikalisler sinus venosusa
dogrudan agilir. 32.-34. giinde sag v. umbilikalis tikanir ve
hizla atrofiye olur. Bu, Ami ve ark.’larinin makalesinde
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bas-popo mesafesinin altt milimetre oldugu zaman olarak
da tanimlanir (1). Sol v. umbilikalis de hizla v.
omfalomesenterika ile baglanti kurup duktus venosus ara-
ciligi ile drene olmaya bagslar (2).

Persistan sag umbilikal venin (PSUV) prenatal tani-
styla ilgili ilk seri 1990 yilinda Jeanty tarafindan yazilms-
tir ve alt1 PSUV vakasindan olugmaktadir (3). Ondan 6nce-
ki 12 vaka 1826’dan beri yapilmis ¢esitli yaymnlara aittir,
fakat bunlarin hicbiri prenatal tani degildir. Son ¢alismala-
ra gore PSUV 1/438 ile 1/476 arasinda degisen siklikta
goriilen ve cogu kez baska anomalinin eslik etmedigi,
normal anatominin bir varyantidir (4-6). Ulkemizde, ulasa-
bildigimiz kadariyla, bu konu ile ilgili bir ¢aligma yoktur.
Bu ¢aligmanin amaci PSUV konusundaki prenatal tani
deneyimlerimizi aktarmaktir.

117



Atil YUKSEL ve Ark.

SEMENE 5 e R L

_-_I' el H
= 'tl - TR
s |

-y
3 Bon
. Tdon ¥ (41]

Ay} V5o, THP

—
-

——

Sekil 1. Portal venin mideye dogru yoneldigi ve safra kesesinin
umbilikal ven ile mide arasina yerlestigi izleniyor.

Materyal ve Metod

01.Kasim.1999 ve 31.Aralik.2001 tarihleri arasinda,
Premed fetus sagligi merkezinde incelenen 6657 fetusa ait
ultrasonografi bulgular retrospektif olarak degerlendirildi.
Ayni fetuslarin tekrarlayan vizitleri yeniden degerlendir-
meye alinmadi. Fetuslar Simens Ellegra/Advanced
Ultrasound System marka ultrasonografi cihazi ve 3,5-7,2
MHz transabdominal transduser ile incelendiler. Vakalar,
cesitli nedenlerle detayli fetal ultrasonografik inceleme i¢in
gonderilmis yiiksek riskli ve rutin amagla detayli obstetrik
ultrasonografik inceleme i¢in gonderilen diisiik riskli gebe-
lerden olugmaktaydi. Detayl: fetal ultrasonografik inceleme
sirasinda plasenta lokalizasyonu ve fetus sayist belirlendi.
Daha sonra amnios sivisi hacmi, bipariyetal ¢ap (BPC), bas
gevresi (BC), femur boyu (FB), karmn c¢evresi (KC),
transserebellar ¢ap (TSC), lateral ventrikill atriyum 6lgiim-
leri yapildi. Konjenital anomali taramasi, detayli fetal
ultrasonografik inceleme ile tiim organ sistemlerinin ta-
ranmast geklinde gerceklestirildi. Bu incelemede kromo-
zom anomalilerine igaret edebilecek belirteglere de bakildi.
PSUV tanisi igin gerekli kriterler mideye yonelen portal
ven, mide ile umbilikal ven arasina yerlesmis safra kesesi,
umbilikal venin sag portal ven ile birlesmesi olarak belir-
lendi (Sekil 1). PSUV tanisi koyulan fetuslarda situs
inversus olmadig1 kontrol edildi. Eger eslik eden anomali
varsa veya bagka bir nedenden otiirii gerekiyorsa fetal
kromozom analizine yonelik invazif girisim 6nerildi. So-
nuglar ailelere ve/veya gebelikleri takip eden hekimlere
telefon ile ulasilarak Ogrenildi. Canli dogan fetuslarin
dogumda gebelik haftalari, dogum agirliklar1, dogum sekil-
leri, cinsiyetleri ve sagliklar1 hakkinda genel bilgiler kay-
dedildi.
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Sekil 2. Safra kesesinin her iki yaninda uzanan sag ve sol umbilikal
venler. Bu olguda her iki umbilikal ven birlikte bulunmaktaydi.

Sonuglar

Incelenen 6657 fetusun sekizinde PSUV saptandi
(%0,12). Tam1 sirasinda gebelik haftasi ortalamasi
21,2543,53’ti (en biiyik 29, en kiigiik 18). PSUV olan
sekiz vakadan t¢li digindakiler gesitli riskler nedeniyle
gonderilmislerdi. Vakalardan birinde Gglii testte risk (vaka
no: dort), digerinde ileri anne yas1 (vaka no: bes), kalan
ikisinde (vaka no: iki ve yedi) ise eslik eden ultrasono-
grafik malformasyonlar nedeniyle amniyosentez yapildi.
Amniyosentez yapilan dort fetusta da yapisal ya da sayisal
kromozom anomalisine rastlanmadi. Terminasyon ile so-
nuglanan bir gebelikte ise aile amniyosentezi reddetti (vaka
no: Gig).

Vakalarin dordiinde (%50) PSUV tek bulguydu. Eslik
eden ultrasonografik malformasyonlarin oldugu iki vaka-
dan birinde spina bifida ile birlikte, digerinde ise tek basina
konjenital kalp anomalisi saptandi. Bu iki gebelik ailelerin
de onayi ile sonlandirildi. Kalan iki gebelikten birinde tek
umbilikal arter, digerinde hepatik kalsifikasyonlar vardi.
Tek umbilikal arter olan vakada yenidogan doénemine ait
kayitlar elde edilemedi. Hepatik kalsifikasyon olan vaka-
daki gebeye yapilan serolojik incelemeler sonucunda akut
sitomegalovirus ve toksoplasma enfeksiyonu olmadig:
saptandi. Fetus miadinda dogdu. Hepatik kalsifikasyonlar
doguma kadar izlendi. Dogum sonrast yapilan ekokardi-
yografi ve abdominal ultrasonografi normal bulundu. Yeni-
dogan doneminde herhangi bir sorun ile karsilagilmadi.

Prenatal dénemde eslik eden higbir bulgusu olmayan
dort fetustan ikisi termde dogdu ve sorunsuz bir sekilde
yasiyorlar. Her ikisine de yenidogan doneminde
ekokardiyografi uygulandi. Bu bebeklerin birinde persistan
sol vena kava superiyor (VKS) ve sekundum tipi atriyal
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Tablo 1. Vakalarin genel 6zellikleri

Atill YUKSEL ve Ark.

No Gebelik Bagvuru nedeni Ek malformasyonlar Amniyosentez Sonug
haftasi sonucu

1 20 Rutin Yok Yapilmad: Saglikli

2 18 hCG diisiikliigii: 0,31 CCSV, VSD Normal Terminasyon (otopsi yok)
MoM

3 21 Fetal anomali: PSUV+ Spina bifida, OAVKD Yapilmadi Terminasyon (otopsi yok)
Konjenital kalp anomalisi

4 18 Uglii testte risk, dilate Yok Normal 32. GH’da EMR nedeniyle preterm dogum
mide ve SSS nedeniyle 6lim

5 18 iBDM Yok * Normal Ulasilamad:

23 Rutin Yok Yapilmad: Tanis1 dogum sonrasi konan orta genislikte
sekundum tipi ASD ve persistan sol VKS;
saglikli

7 23 Toksoplazma Ig M (+) Hepatik kalsifikasyon Normal Hepatik ekojeniteler doguma kadar devam
etti; saglikli
8 29 Rutin Tek umbilikal arter Yapilmad: Ulasilamad:

hCG: hiiman koryonik gonadotropin; CCSV: Cift ¢ikish sag ventrikiil; VSD: Ventrikiiler septal defekt; OAVKD: Ortak atrio-ventrikiiler kanal
defekti; GH: Gebelik haftas;; EMR: Erken membran riiptiirii; SSS: Solunum sikintisi sendromu; IBDM: Insulin bagiml diabetes mellitus; ASD:

Atriyal septal defekt; VKS:Vena kava siiperiyor
* Bu vakada sag ve sol umbilikal ven birlikte izlendi.

septal defekt (ASD) yenidogan déneminde saptandi. Ugiin-
cii fetus ise erken membran riiptiirii sonras1 32. gebelik
haftasinda dogdu ve dordiincii giinde solunum sikintis
sendromu (SSS) nedeniyle 6ldii. Dordiincii vakada sag ve
sol umbilikal venler birlikte izlenmekteydi (Sekil 2), ancak
bu fetusla ilgili yenidogan donemine ait kayitlar elde edi-
lemedi (Tablo 1).

Tartisma

Serimizdeki ortalama tani haftas1 21,25+3,53 diir. Bu
gebeler 17. haftadan sonra gesitli nedenlerle gonderilmis-
lerdir. Blazer ve ark.’lar1 ise, vakalarin %87’sinde 14.-16.
gebelik haftasinda PSUV tanisim1 koymuslardir (4). Blazer
ve ark.’lar1 gebelerin %83’iline 14.-16. gebelik haftalar
arasinda transvajinal ultrasonografi yapmuslardir. Bu iki
sonucu dogurmaktadir: Birincisi anne adaylarmi bizim
serimizdekinden daha erken gebelik haftalarinda inceledik-
lerinden, taniy1 da daha erken koymuslardir. Ikincisi ise,
ilerleyen gebelik haftalarinda kendiliginden kaybolan ve
anomali olarak kabul edilmesi de tartismali olan nukal
o0dem, septasiz kistik higroma gibi bulgulara daha fazla
rastlamiglardir. Blazer ve ark.’larmin bildirdigi sadece bir
tane ciddi malformasyon vardi; bu da 16. gebelik haftasin-
da tespit edilip, 36. gebelik haftasinda dogan ve posto-
peratif donemde Olen bir diyafragma hernisidir. Gerek
bizim ¢aligmamiz, gerekse Hill ve ark.’larmin caligmala-
rindaki vaka gruplan inceleme yapilan gebelik haftasi,
uygulanan ultrasonografi yontemi agisindan benzer 6zellik-
ler tasimaktadir. Bu iki grup da Blazer’in serisinden daha
ciddi eslik eden ultrasonografik malformasyonlar tanimla-
mugstir (Tablo 2 ve 3).
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Blazer ve ark.’larinin 69 vakalik, Hill ve ark.’larinin
33 vakalik serileri yapilmis en biiyiik ¢aligmalardir (4,5).
S6z konusu 102 fetusun sadece 15’inde PSUV’ye eslik
eden malformasyon vardi (%14,71). Serimizdeki sekiz
vakanmn ise dordiinde eslik eden ultrasonografik
malformasyon vardi (%50). PSUV saptadigimiz fetuslarin
besi ¢esitli riskler nedeniyle detayli ultrasonografik ince-
leme icin gonderilen riskli gruptandi. Kalan ii¢ fetus ise
rutin amagl detayli obstetrik ultrasonografik inceleme i¢in
gonderilen diisiik riskli gruba dahildi. Ancak, heterojen
vaka gruplarindan olugan biiyiik seriler 1/438 ile 1/476
arasinda degisen siklik bildirmektedirler (4-6).

Calisgmamizda tek ultrasonografistin  inceledigi
fetuslar iginde PSUV tan1 oran1 8/6657 olarak bulundu (%
0,12). Hill ve ark.’larinin ¢alismasinda ise 15 ultrasono-
grafist yer aldi (5). Bunlardan dordiiniin inceledigi 3871
fetusta PSUV bulunmamistir. Saptayanlar arasinda 1/115
ile 1/1377 gibi genis bir oran farki vardir. Blazer ve
ark.’larinin ¢aligmasinda ise incelemeler ayni fetusun, ayni
ultrasonografist tarafindan incelenmesi prensibiyle yapil-
mistir (4). Hill’in serisi her ne kadar prospektif olsa da,
vakalar diisiik ve yliksek risk gruplarina gore ayrilmamis-
lardir. Ayrica ¢alismaya birgok ultrasonografist katilmistir.
Bu durum, prospektif bir ¢alismada hangi risk grubunda
PSUV’nin daha sik oldugunu belirleme firsatini da ortadan
kaldirmaktadir. Blazer ise yazisinda g¢aligmalarinin top-
lumdaki risk gruplarina gére dagilimi inceleyen bir yapisi-
nin  olmadigin1 belirtse de, serilerinde eslik eden
ultrasonografik malformasyonu olan dokuz fetus da disiik
riskli gruptandir. PSUV’in degisik risk gruplarindaki dagi-
Iimin1 ortaya koymak igin tek ultrasonografistin yaptigi,
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Tablo 2. Blazer ve ark.’larinin serisindeki eslik eden malformasyonlarin dagilimi (4)

No Gebelik haftasi Eslik eden ultrasonografik bulgular Sonuglar
1 16 Konjenital diyafragma hernisi 36. GH’da dogdu, postoperatif dénemde 6ldii
2 15 Cift toplayici sistem Saglikl
3 14 Kiiciik perinefrik kist Kist kayboldu, saglikli
4 16 Tek umbilikal arter Saglikl
5 14 Tek renal kist Kist kayboldu, saglikli
6 14 Nukal 6dem Odem kayboldu, saglikl
7 15 Septasiz kistik higroma Higroma kayboldu, saglikli
8 16 Septasiz kistik higroma Higroma kayboldu, saglikli
9 14 Septali kistik higroma Higroma kayboldu, saglikli

GH: Gebelik Haftas1

Tablo 3. Hill ve ark.’larinin serisindeki eslik eden malformasyonlarin dagilimi (5)

No Gebelik haftasi Eslik eden ultrasonografik bulgular Sonuglar
1 18,6 Displastik sag bobrek, dismorfik sol bobrek Terminasyon
2 18,0 Multikistik sol bobrek, VSD, hemivertebra Miadinda dogum
3 17,6 Kaudal regresyon, sol fibula yoklugu, sol talipes, hafif aort stenozu, iki da- 37. GH’da dogdu
marli kordon
4 32,0 Trunkus arterisus, bilateral yarik dudak, iki damarli kordon, agir UGG 37,3. GH’da [UMF
5 23,0 Anensefali [UMF
6 28,0 Aspleni sendromu 38. GH’da dogdu ve yenidogan

déneminde 61dii.

VSD:Ventrikiiler septal defekt; GH: Gebelik Haftas1; I[UGG:Intrauterin gelisme geriligi; IUMF:In utero mort fetal

her fetusun fetal malformasyonlar agisindan tasidig: riskle-
re gore prospektif olarak incelendigi bir ¢aligmaya ihtiyac
vardir.

Ulagabildigimiz 12 makalede, prenatal donemde tanisi
konmus 134 PSUV wvakasi vardir (1,3-13). Bell ve
ark.’larmm bir yenidoganin otopsi bulgular1 iizerinden
yapt1g1 derlemede, eslik eden en sik anomali olarak tek
umbilikal arteri bildirmelerine ragmen; bu durum prenatal
donemde yapilan diger ¢aligmalarda ortaya konmamuis bir
sonugtur (14). Serimizdeki fetuslarin {igiinde konjenital
kalp anomalisi, birinde tek umbilikal arter saptandi. Litera-
tirdeki 134 vakada ise bes tek umbilikal arter; yedi
konjenital kalp anomalisi vardir. Serimizdeki bir vakada
(vaka no: alt1) konjenital kalp anomalisi dogumdan sonra
tanimlanmigtir. Yukaridaki veriler bize PSUV saptandigin-
da tiim sistemlere ait anomalilerin dikkatli bir sekilde a-
ranmasi gerektigini ve fetal kardiyak incelemenin 6zellikle
onemli oldugunu vurgulamaktadir.

PSUV ile kromozom anomalileri arasinda belirgin bir
iligki gozlenmemistir. De Catte’nin bildirdigi vakadaki
trizomi 18 diginda literatiirdeki vakalarin higbirinde
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kromozomal anomaliye rastlanmamistir (7). Yine de PSUV
ile kromozomal anomaliler arasindaki iliskiyi ortaya koy-
mak i¢in daha fazla ¢alismaya ihtiyag¢ vardir.

Ricklan’in bildirdigi vaka, 16 yasinda akciger tiiber-
kiillozundan oOlmiis bir erkegin otopsisinde saptanmig
PSUV’dir (15). Hasta dliimiine kadar PSUV ile ilgili her-
hangi bir sorun yasamamistir ve 6liim nedeni bu durumla
ilgili degildir. Ulasabildigimiz kaynaklarin higbirinde
sonuglar yenidogan ya da erken g¢ocukluk doneminden
oteye gitmemektedir. Ricklan’in bu vakasi, PSUV’lilerin
ileri yaslardaki durumu ile ilgili fikir vermektedir.

Sag ve sol umbilikal venin birlikteligi postnatal do-
nemde vaka sunulari seklinde tanimlanmistir. Prenatal
donemde ise, sadece bir fetusta sag ve sol umbilikal venin
birlikteligi tanmimlanmigtir (8). Chiappa ve ark.’larinin
tanimladi8: bu fetusta ayrica bir¢ok plasental arteriyovendz
anastomoz, genis ASD ve tek umbilikal arter de bulunmak-
taydi. Serimizdeki fetusta ise (vaka no: bes) sag ve sol
umbilikal venin birlikteligi izole idi. Fakat ne yazik ki,
akibetini bilemedigimiz bu vakada, bulgumuzu dogum
sonrast donemde dogrulama firsatini elde edemedik.

T Klin Jinekol Obst 2003, 13
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Anglosakson literatiiriinde 1989’da Jeanty tarafindan
yapilan ilk prenatal PSUV tanisindan sonra birgok vaka
sunumu ve seri yaymlanmistir (16). PSUV saptandiginda
oncelikle dikkatli bir incelemeyle eslik edebilecek baska
bir anomali aranmal1 ve fetal ekokardiyografi yapilmalidir.
Eger bu arama sonucu ek anomaliler saptanirsa fetal kro-
mozom incelenmesi onerilmelidir. Izole PSUV vakalar
genellikle olumlu fetal ve neonatal prognoz ile birlikte ise
de, bunlarda da dogum sonrasi degerlendirme ve neonatal
ekokardiyografi 6nerilmesinin dogru olacag: kanisinday1z.
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