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Dilate Umbilikal Ven ve
Inferior Vena Kava Izlenen Fetiiste
Konjenital Duktus Venozus Agenezisi

Conjenital Ductus Venosus Agenesis in a
Fetus with Dilated Umbilical Vein and
Inferior Vena Cava: Case Report

OZET Duktus venozus (DV) agenezisi, nadir gériilen bir vaskiiler anomalidir. Bu olgu ¢aligmadada,
gastrointestinal ve iskelet sistemi anomalilerine eslik eden DV agenezisini sunulmustur. Polihid-
ramniyor nedenile refere edilen olguda yapilan ultrasonografik degerlendirmede, polihidramniyoz
yani sira 6zofagus atrezisi ve tek umbilikal arter saptandi. DV'in olmadig: ve umbilikal venin diret
inferior vena kavaya drene oldugu izlendi. Preterm dogan yenidoganda postnatal donemde hemi-
vertebra da saptandi ve karyotip sonucu normal olarak raporlandi. Postpartum dénemde kardiyo-
vaskiiler komplikasyon gelismeyen olgu bronkopulmoner displazi nedenile 71. giin kaybedildi. DV
agenezisi, prenatal taramada dikkat edilmesi gereken 6nemli bir durumdur. Umbilikal venin eks-
trahepatik yolla inferior vena kavaya drene oldugu tip DV agenezilerinde prognoz beklentisi 6zel-
likle eslik eden diger anomalilere gére daha kotiidir.

Anahtar Kelimeler: Umblikal venler; prenatal tani; anormallikler

ABSTRACT Agenesis of ductus venosus (DV) is a rare vascular abnormality. Here, we report a case
of DV agenesis associated with gastrointestinal and skeletal system abnormalities. The patient was
referred due to polyhydramnios, and on ultrasonographic evaluation besides polyhydramnios,
esophageal atresia and single umbilical artery were also found. DV was not detected and it was ob-
served that umbilical vein drained directly to the inferior vena cava. Hemivertebra and normal kary-
otype were also detected postnatally in the newborn who was delivered prematurely. Although the
baby did not develop any cardiovascular complications the baby died because of bronchopulmonary
dysplasia on postpartum 71% day. Agenesis of DV is an important issue that should be paid attention
in prenatal screening. The prognosis is worse in patients with agenesis of DV in which umbilical
vein drains directly to inferior vena cava via extrahepatic way especially due to associated anomalies.
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etal dolagim sistemi, mevcut olan ii¢ sant nedenile erigkin dolagim sis-

teminden farklilik gostermektedir. Bu santlar duktus venozus (DV),

foramen ovale, duktus arterirozus’tur. Fetal gelisim siirecinde baglan-
gicta bulunan sag ve sol umbilikal venlerden sagdaki regrese olurken, sol
umbilikal venin abdomene giris yeri ile inferior vena kava arasindaki kismi1
sebat ederek DV’yi olusturmaktadir. Plasentadan umbilikal ven araciligiyla
donen kanin yaklasik %25 -30’luk kismi1 DV yoluyla direktinferior vena ka-
vaya dokiilerek sag atriyuma, buradan da foramen ovale yoluyla sol kalbe ve
sistemik dolagima ulagmaktadir.!
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Ultrasonografi(USG) goriintiileme teknikleri-
nin gelisimiyle fetal venoz sisteme ait umbilikal
venin seyri, DV, portal venler ve portal siniis,
splenik venler, hepatik venler ve inferior vena ka-
vanin degerlendirilmesi giderek 6nem kazanmak-
tadir. 11-14. gebelik haftalarinda yapilan tarama
programlarina gére DV agenezisi siklig1 1/2500 ola-
rak bilinmektedir.? Bu ¢aligmada, polihidramniyoz
nedenile klinigimize refere edilen bir gebede gas-
trointestinal anomaliye eslik eden DV agenezisi ol-
gusu sunulmustur.

OLGU SUNUMU

24 yagindaki 1k gebeligi olan, obstetrik ve tibbi risk
faktorii olmayan, bilgilendirilmis olur alinan olgu-
nun birinci trimester tarama test sonucunda tri-
zomi riskleri diisiik saptanan son &det tarihine gore
31 hafta 3 giinliik fetiis polihidramniyoz nedeni ile
refere edildi. Olgunun II. diizey USG’sinde poli-
hidramniyoza ek olarak tek umbilikal arter, kalpte
sol ventrikiilde hiperekojen odak yani sira umbili-
kal ven ve vena kava inferiorda dilatasyon saptand:
(Resim 1, 2). DV ise goriillemedi ve DV agenezisi
olduguna karar verildi (Resim 3, 4).

Fetiisiin mide cebinin izlenememesi ve farin-
geal pos goriilmesi nedeni ile 6zofagus atrezisi dii-
stiniildii. DV’'nin olmadigr ve umbilikal venin
direkt inferior vena kavaya acildig1 saptandi. Olgu
karyotip analizi amaciyla 6nerilen kordosentez ig-
lemini kabul etmedi.

Olgunun 33+3 haftada agrilarinin baglamasi
iizerine, vajinal yolla 1340 g agirlik, 36 cm uzunlu-
gunda 1. ve 5. dakika Apgar skorlar sirasiyla 5 ve
10 olan kiz bebek dogurtuldu. Postnatal degerlen-

RESIM 1: Dilate umbilikal ven.

RESIM 2: Aksi orta ve dilate vena kava inferior.
* Aorta.
Ok isareti: Dilate vena kava inferior.

RESIM 3: Dilate umbilikal ven ve vena kava inferior (transvers kesit).
umb v: Umbilikal ven.
vei: Vena kava inferior.
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RESIM 4: Dilate umbilikal ven ve vena kava inferior (transvers kesit).
*Dilate vena kava inferior.
Ok isareti: Umbilikal ven.

dirmede 6zofagus atrezisi, tek umbilikal arter tani-
larina ek olarak torakal seviyede hemivertebra ve
ayak parmaklarinin ayrik oldugu saptanmasi ne-
deni ile VATERL birlikteligi diistiniildii (Resim 5).
Bebekten alinan periferik kan 6rneklemesinde kar-
yotip analizi 46, XX olarak rapor edildi. Pediatrik
kardiyoloji tarafindan ekokardiyografide de ek kar-
diyak anomali goriilmedi. Cocuk cerrahisi tarafin-
dan operasyona alinan olguda proksimal 6zofagus
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RESIM 5: Olgunun postnatal fotograft.

atrezisi ile birlikte trakeotzofageal fistiil de sap-
tandi1. Ozofagostomi ve gastrostomi agilan hasta po-
stoperatif entiibe hilde yenidogan yogun bakim
iinitesinde izlem altina alindi, ancak postnatal 71.
giinde bronkopulmoner displaziye bagh eksitus ile
sonuclanda.

I TARTISMA

DV agenezisi nadir gelisimsel anomalilerden biri-
dir. Embriyonel gelisim siirecinde vitelline ve um-
bilikal venlerin hepatik siniizoidler tarafindan
kesintiye ugramasi sonucu sag umbilikal venin ta-
mami ve karacigerle siniis venozus arasinda kalan
sol umbilikal venin bir kismi atrofiye olmaktadir.
Kalan sol umbilikal ven, inferior vena kavaya DV
araciligs ile baglanmaktadir. Bu gelisme siiresince
umbilikal-portal dolagimda atrofiye olacak damar-
larin sebat etmesi veya olusmasi gerekenlerin ge-
lismemesi anomalilere yol agmaktadir. Bunlardan
biri de DV agenezisidir.>*

DV yoklugunda, umbilikal ven venoz sisteme
iki farkli sekilde drene olabilir. ki, karacigeri
baypas ederek sistemik venoz dolasima bagka bir
venoz kanal tizerinden ekstrahepatik yolla; ikinci
olarak portal venoz sistem aracilig ile intrahepa-
tik yolla drene olur. Olgumuzda saptandig: gibi,
ekstrahepatik drenajda umbilikal ven inferior
vena kavaya veya onun dallarina baglanabilecegi
gibi diyaframi gecerek sag atriyuma, sol atriyuma
veya koroner siniise agilabilir. Intrahepatik dre-
najda ise portal sistemle inferior vena kava ara-
sinda baglanti olmaksizin umbilikal ven portal
dolasima agilir.

DV agenezisi kardiyak (atriyal septal defekt,
ventrikiiler septal defekt, kompleks kardiyak ano-

maliler), gastrointestinal (duodenal atrezi, anal at-
rezi, aniiler pankreas, trakeotzofageal fistiil), ge-
nitotriner (bilateral hidronefroz, ektopik bobrek,
unilateral renal agenezi, hipospadias), kas ve iske-
let sistemi anomalilerine (hemivertebra, mezo-
meli) ve kromozomal anomalilere (Turner send-
romu, Noonan sendromu, Trizomi 22) eslik ede-
bilmektedir.* Dolayisiyla fetal anatominin detayli
incelenmesi ve karyotip analizi gereklidir. Olgu-
muzda karyotip normal olmasina karsin, litera-
tlirle benzer bigimde, eslik eden gastrointestinal
anomali (6zofagus atrezisi), iskelet sistemi ano-
malisi (postnatal tanisi konan hemivertebra) ve
tek umbilikal arter gibi ek yapisal anomaliler iz-
lendi.??

DV agenezisinde prognozu belirleyen en
onemli faktorlerden biri de, eslik eden anomalilere
ek olarak umbilikal venin drenaj sekli ve portal sis-
temin ne kadar gelistigidir. Umbilikal venin kara-
cigeri baypas ederek direkt olarak sag atriyuma,
inferior vena kavaya veya dallarina a¢ildig1 durum-
larda kalbin yiikiiniin arttig1, preload artigina bagh
olarak miyokardiyal ihtiyacin da artarak kalp yet-
mezligi (kardiyomegali, trikiispi yetmezIligi, hid-
rops) gelisebildigi 6ne siiriilmistir.> Ekstrahepatik
drenajin oldugu bu tip olgularda kardiyomegali ge-
lisimi genellikle gebeligin 20. haftasinda baslamakta
ve tiiincii trimesterde giderek agirlasmaktadir.> Ol-
gumuzda ise umbilikal ven direktinferior vena ka-
vaya drene olmasina ragmen, literatiirden farkh
olarak 33. haftaya kadar kardiyomegali gelismemis-
tir. Bu prenatal olarak trikiispid yetmezligi gelis-
memesi, hidrops bulgular1 izlenmemesi ile;
postnatal donemde ise ekokardiyografi ile teyit edil-
migtir. Her ne kadar intrauterin dénemde inferior
vena kavadaki akim miktarini 6l¢gmemis olsak da ol-
gumuzda DV olmamasina bagh yiiksek oksijen kon-
santrasyonlu kanin kalbe daha fazla ulasarak kalp

yetmezligi gelismedigi 6ne siiriilebilir.

DV agenezili fetiisler icinde umbilikal venin
direkt portal dolagima baglandig1 olgularda daha iyi
prognoz beklentisi oldugu, yenidogan dénemi ka-
yiplarinin da daha az gorilldtigi bildirilmistir.>¢ DV
yoklugunda yasayan bebeklerin yaklagik yarisinda
portal venlerin yoklugu, konjestif kalp yetmezligi,
pulmoner 6dem ve anormal karaciger gelisimi
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(fokal nodiiler hiperplazi, hepatik tiimorler) nedeni
ile olimler bildirilmistir.”® Olgumuzda ise ek ano-
maliler olmasina kargin, 6liim, bir prematiirite
komplikasyonu olan bronkopulmoner displaziye
bagl gerceklesmistir.

Sonug olarak, DV agenezisi postnatal do-
nemde tek basina bir komplikasyon olmamasina
ragmen prenatal donemde saptanmasi, fetiisiin

tam anatomik incelemesini gerektirmektedir. Bu
olgularda prognozu belirleyen en 6nemli faktor,
eslik eden anomalilerden bagka umbilikal venin
ekstrahepatik veya intrahepatik drenaj seklidir.
Ekstrahepatik drenaj saptanmas: durumunda olas1
kardiyak yetmezlik goz ardi edilmemeli ve dogum
sonrasi ek sorunlara da bagli prognozun kétii ola-
bilecegi dikkate alinmalidir.
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