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Olgu Sunumu
Duktus Venozus Agenezisinin Prenatal Tanisi: Olgu Serisi

Prenatal Diagnosis of Ductus Venosus Agenesis: Case Series
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Oz

Amag: Duktus venozus agenezisinin klinik 6nemini degerlendirmek

Gereg ve Yontem: Ocak 2020 ve Eyliil 2021 tarihleri arasinda hastanemizde duktus venosuz agenezisi (DVA) tanisi konulan
hastalarin kayitlari retrospektif olarak incelendi. DVA olgularinin ultrason bulgulari, antenatal 6zellikleri ve postnatal
sonuglari degerlendirildi.

Bulgular: Calisma stiresi icinde 4 olgu DVA tanisi konulmus olup, DVA insidansi 2,6/10000 olarak saptandi. Olgularin ikisi
intrahepatik tip, diger ikisi ekstrahepatik tip DVA idi. invaziv testi kabul eden 3 ve 4 nolu olgularin karyotipi normal olarak
rapor edildi, 1 ve 2 nolu olgu ise invaziv testi reddetti. Hastalarin prenatal ultrasonografisinde 2 ve 3 no lu olgularda artmis
ense kalinligi mevcuttu. 2 ve 4 numaral olgularda hidrops fetalis saptandi ve bu olgular prenatal takipte intrauterin ex oldu.
Olgu 1 ise 27 hafta 3 giin iken siddetli preekalmpsi, plasental dekolman, fetal stres tanilariyla acil sezeryan oldu ve dogumdan
bir hafta sonra neonatal 6lim gergeklesti. Olgu 3’lin gebeligi miada kadar ulasmis, fakat gebe hastane takibimizden gikmisti.

Sonug: DVA saptanan olgularda fetal anomali sikhigi artmistir. Bu ylzden bu hastalara detayli bir antenatal ultrasonografi
yapilmalidir.  Duktus venozus, birinci trimesterden itibaren ense kalinhig muayenesi ile birlikte fetal anatomiyi
degerlendirilirken bakilmasi gereken bir olusumdur.

Anahtar Kelimeler: Duktus venozus agenezisi; intrahepatik drenaj; ekstrahepatik drenaj; umblikal ven; portal sistem

Abstract

Objective: To evaluate the clinical significance of ductus venosus agenesis

Material and method: Ductus venosus agenesis (DVA) cases registered to our hospital between January 2021 and September
2021 were retrospectively analysed. Ultrasound findings, prenatal features and postnatal findings were noted.

Results: During the study period 4 cases with DVA were detected. According to the study, the incidence of DVA was
2.6/10000. Two of the cases were of the intrahepatic type and the other two were of the extrahepatic type of DVA. Genetic
test of case 3 and 4 were reported as normal, but genetic test of case 1 and 2 could not be determined because they rejected
invasive prenatal testing. On prenatal ultrasonography, there was increased nuchal thickness in case 2 and 3. Hydrops
was present in cases 2 and 4 and intrauterine death occured during prenatal folluow up. Because of severe preeclampsia,
placental abruption and fetal disstres were detected in case 1, caserean section was performed at 27 weeks 3 days, and
neonatal death occurred one week after birth. Pregnancy of case 3 reached term, but pregnant woman was not followed
up in our hospital.

Conclusion: The rate of structural abnormality was increased in cases with DVA. Therefore, a detailed prenatal ultrasonography
should be perfomed in any case when DVA detected. The long term results are not clearly known. Ductus venosus should be
considered in the assessment of fetal anatomy along with the examination of nuchal thickness begining of the first trimester.
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1. Giris

Fetal dolasim (¢ temel fizyolojik santa dayanir. Bunlar duktus
arteriosus, foraman ovale ve duktus venozus’dur. Bu l¢ sant,
fetal dolasimin intrauterin hayata adaptasyonunu saglamaktadir
(1). Doppler ultrasonun gelisimi ile fetal dolasimda ozellikle
umblikal ve portal vendz sistem anomalileri prenatal olarak tani
alabilmektedir. Duktus venozus agenezisi (DVA), portal-umblikal
venoOz sistem ve hepatik-sistemik vendz sistem arasinda olan
anastomozun basarisizhgindan dolayl olusmaktadir. DVA bazi
vakalarda asemptomatik seyredebilirken, kardiyak defektler,
kromozom anomalileri, portokaval santlar, portal ven agenezisi
ve diger cesitli patolojik degisikliklerle eslik edebilmektedir
(2,3). Sonuglari fetal hidrops ve kalp yetmezligi olabilir, bu
nedenle bu vakalar k6t prognozlu olup, prenatal mortalite ve
gebelik terminasyon orani bu vakalarda yuksektir (2,3).

Bu calismanin amaci klinik deneyimlerimizi gézden gecirmek
ve duktus venozus agenezisinin prenatal tanisinin nemini ve
saptanabilir oldugunu géstermektir.

2. Gereg ve Yontem

Bu c¢alismada Etlik Ziibeyde Hanim Kadin Hastaliklari Egitim ve
Arastirma Hastanesi yliksek riskli gebelik poliklinigine Ocak 2020
ve Eylil 2021 tarihileri arasinda basvuran ve DVA tanisi konulan
gebelerin sonuglari geriye doniik olarak incelendi. Bu amagla
bu hastalara yapilan rutin birinci trimester ve ikinci trimester
tarama ultrason bilgileri, duktus venozus agenezisinin anatomik
varyasyonlari, antenatal karyotipleme sonuglari incelenerek,
postnatal sonuglarla karsilastirildi.
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Umblikal venin direkt vena cava inferior ile baglantisi, genislemis
vena cava inferior ile umblikal ven goriintist duktus venozus
yoklugu icin slipheli durum olarak degerlendirildi. DVA slpheli
hastalar perinataloji alaninda en az sekiz yillik tecribeye sahip
perinatalog tarafindan Voluson E6 (GE Healthcare GmbH & Co
OG, Austria) ultrason cihazi ile abdominal ve transvajinal yolla
detayli sekilde tarandi, prenatal karyotip Onerildi. Olgularin
demografik ozellikleri, maternal yas, gravida, parite, eslik eden
anomaliler, akraba evliligi gibi 6zellikler hastane kayitlarindan
elde edildi.

3. Bulgular

Bu calisma yilda 15000 dogumun gerceklestigi tersiyer bir
merkezde gerceklestirilmistir. Calismaya gore duktus venozus
agenezisi insidansi 2,6/10000 olarak saptandi. Tarama amagli
yapilan birinci ve ikinci trimester ultrasonografide, dort olgunun
ikisi intrahepatik tip, diger ikisi ekstrahepaik tip duktus venozus
agenezisiydi. Olgularin hepsine invaziv test onerildi. Olgu 1 ve
2 invaziv test yaptirmayi kabul etmedi. Olgu 3 ve 4’lin karyotipi
normaldi. Umblikal venin vendz sistemle farkli baglantilari Sekil
1,2,3,4,5,6'da gosterilmektedir. Eslik eden anomalileriginde olgu
2 ve 3’de nukal kalinhk artisi mevcuttu. Hidrops bulgusu 2 ve 4
numarali olguda mevcuttu. Prenatal takip sirasinda olgu 2 ve 4
intrauterin olarak kayip edildi, bir numarali olgu 27 hafta iken
siddetli preeklampsi, plasental dekolman, fetal stres tanisiile acil
sezeryanla erken dogum yapmis ve dogumdan bir hafta sonra
neonatal 6lim gergeklesmistir. Sadece li¢ numarali olgu liglinci
trimestere ulagip normal vaginal dogum yapmistir. Bu olgu
klinik takibinden ¢iktig! icin neonatal sonucuna ulasilamamistir.
Calismada yer alan olgular Tablo 1’de gosterilmistir.

Tablo 1. Duktus venozusu olmayan dort fetlislin sonografik ve klinik verilerin 6zeti
GH Venoz baglanti Sonografi bulgular / : . .

Olgu (hafta/giin) | DVA tipi AT e Invaziv test Hidrops | Postnatal Sonug

1 22 h2g UV-IvC Cavum septum lateral cap | Onerildi. Yok 27h 3g siddetli preeklampsi,
Ekstrahepatik tip artmis Hasta plasental dekolman, fetal

yaptirmadi stres acil sezeryan

2 12 h UV-portal system Nukal kalinlik artmus, fetal | Onerildi. Var 14h intrauterin kayip

intrahepatik tip boyunda jugular lenfatik Hasta
kese, kistik higroma yaptirmadi

3 13 h UV-portal sistem Nukal kalinlik artmig Normal Yok 38h 3g vajinal dogum
intrahepatik tip karyotip

4 21h UV-IVC inferior vena cava Normal Var 28 h intrauterin kayip
Ekstrahepatik tip normalden genis karyotip

GH: Gestasyonel hafta, DVA: Duktus venozus agenezisi, UV: Umblikal ven, IVC: Inferior vena cava.

101



Volume 4 Number 2 p: 100-104

Etlik Z.H. Perinatoloji Z Etlik Z.H. Perinatoloji
E03383-21-02-24-1 GA=22w3d 8 ©  E03383-20-09-09-4 GA=18w2d

&*, 3 cot 15.10.2020 53 .. 11.8cm /2.0
= & 3 o e~ 60°/ 16Hz
O NT

vl - Voluson e — -
I = el E] 3 HH PI 7.6
S =7 - [ 6

Frg
ual norm

Etlik Z.H. Perinatoloji

21-02-24- =22w3
03383-21-02-24-1 GA=2iwdd 24022011 10:35:38

Sekil 2. Olgu 1 glass body gorintisii

E03383-21-05-31-8 GA=16w2d

Etlik Z.H 1s 0.
TIb 0.2
28.06.2021 MI 1.0

Sekil 3. Olgu 2 DVA transvaginal usg goériintiisii

Sekil 6. Dilate inferior vena cava li¢ boyutlu gériintisii

102



4. Tartisma

Hepatik vaskiilarizasyon portal sistem ve hepatik venlerden
olusan iki venoz dolasim sisteminden olusmaktadir. Bu karmasik
vaskdler sistem gebeligin erken haftalarinda li¢ vendz sistemin
birlesiminden olusmaktadir. Bunlar,vitellin venler, umblikal
venler ve kardinal venlerdir. Duktus venozus, sol umblikal ven ile
inferior vena cava arasinda bir koprii gérevi gormektedir (4,5).
Umblikal vendeki yiksek oksijenli kanin %20 -30 ‘unu dogrudan
fetal karacigeri atlayarak fetal kalbe aktarmakta, oksijenli kan
koroner dolasima ve beyine ulagmaktadir (6). Duktus venozus
agenezisinin (DVA) prevalansi 1:500 ile 1:2500 arasinda oldugu
bilinmektedir (7). DVA ‘de intrahepatik ve eksrtrahepatik iki tip
umblikal ven drenaji vardir. intrahepatik drenajda umblikal ven,
ductus venosus yapmadan portal sinus yoluyla portal venoz
sisteme baglanmaktadir. Ekstrahepatik drenajda da umblikal
ven, portal vendz sistemi bypass ederek sistemik vendz dolasima
baglanmaktadir (6rnegin, inferior vena cava, sag atrium, sol
atrium, koroner sinus, iliac ven) (8).

Bu calismaya benzer olarak literatlirde de duktus venozus
agenezisi olgu serisi olan birgok ¢alismanin da fetal sonuglari
olumsuz olarak kaydedilmistir (9). Standart fetal anatomi
degerlendirme sirasinda duktus venozusu degerlendirmek
siklikla Fakat DVA
saptandiginda genetik ve yapisal anomalilerin sikhigi arttigi

atlanmaktadir. yapilan ¢alismalarda
gosterilmistir. Ayni zamanda yapisal ve genetik anomalilerin
varliginda DVA sikligi artmistir. Duktus venozusa daha ¢ok birinci
trimester taramada ve anomalili fetUsleri degerlendirirlirken

odaklaniimaktadir (10-17).

Calismada iki olgu intrahepatik , diger iki olgu ekstrahepatik
tip olarak degerlendirilmistir. Her iki intrahepatik tipin venoz
baglantisi umblikal ven ile portal sistem arasinda, ekstrahepatik
tip olgularda da umblikal ven ile inferior vena cava arasindaydi.
Yapilan galismalarda intrahepatik tip DVA'de prognoz iyi olarak
rapor edilmektedir (8). Calismada sadece bir intrahepatik tip
olgu intauterin kayip olurken diger olgu takipten ciktigi igin
neonatal sonucu bilinmemektedir. Ekstrahepatik drenajin
ise konjestif kalp yetmezligi ve hidrops ile varsayilan iliskisi
nedeniyle olumsuz bir prognoza sahip oldugu bildirilmektedir
(8). Bizim c¢alismamizda da ekstrahepatik tip DVA olan
olgulardan bir tanesinin hidrops oldugu gozlendi. DVA'nin iliskili
anomaliler ve kalp yetmezligi disinda énemli uzun vadeli fetal
komplikasyonlara da yol acabildigi gosterilmistir (9). Pulmoner
o6dem, karacigerde fokal nodiler hiperplazi, hepatik timor,
portosistemik ensefalopatiye neden olabilmektedir (10,11).
Calismamizdaki 1 nolu olgu dogumdan bir hafta sonra neonatal
olimle sonuglanmistir.

Cayonii Kahraman ve ark.
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11-14 haftada artmis ense kalinligi olan fetlsler heterojen
fetal anomaliler igin risk altindadir (12). Duktus venozuz
yoklugunun hepatik konjesyona yol actigi bunun sonucunda
kistik higroma, hidrototaks ve hidrops gelistigi diisiinilmektedir
(13). Calismadaki iki nolu olgudaki artmis ense kalinhgi, duktus
venosus yoklugu ve hidrops gelisimi buna bir 6rnektir. Calismada
olgulara invaziv test Onerilmis ve vyaptirmayr kabul eden
hastalarin iki tanesinde karyotip normal olarak saptanmistir.
Literatlrde duktus venozus agenezisi ile ilgili bulgular daha ¢ok
olgu serilerinden elde edildiginden DVA kromozom anomali
sikhgi birgok calismada farkli oranlarda verilmistir. Brigitte Strizek
ve ark. yaptigi 119 duktus venosuz agenezisinin incelendigi
retrospektif bir calismada olgularda gorilen kromozom anomali
oranini %20,2 olarak saptamislardir (3). Baska bir calismada da
ekstrahepatik tip drenaji olan olgularin %61,5’'inde kromozomal
anomali olabilecegi ve trizomi 21 in sik oldugu belirtilmis (15).
Bu calismanin zayif yanlari, calismanin retrospektif olmasi,
hasta sayisinin az olmasi ve bu nedenle hastaliga eslik eden
anomalilerin prevalansinin belirlenememesidir. Ayrica bu
vakalarin postnatal yada postmortem tanisinin olmamasi
calismanin diger zayif yanlarini olusturmaktadir. Bu ¢alismanin
glcli yanlar ise vakalarin deneyimli perinataolog tarafindan
degerlendirilmesi, duktus venozus agenezisinin anatomik
varyasyonlarinin ortaya koyulmasi ve olgularin gebelik sonuna
kadar takip edilebilmesidir.

5. Sonug

Sonug olarak DVA saptanan olgularda eslik eden yapisal ve
genetik anomali sikhig1 artmistir. Bu ylzden bu vakalara ayrintili
ultrasonografi ile tarama ve genetik test dnerilmelidir. Duktus
venozus, birinci trimesterden itibaren ense kalinligi muayenesi
ile birlikte fetal anatomiyi degerlendirilirken bakilmasi gereken
bir olusumdur.
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