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Duktus venozus agenezisi ve olasi koryoanjiyom birlikteligi:
Ender bir durum

Ductus venosus agenesis and accompanying chorioangioma:

A rare case

Ersen Alp Ozbalci
OLGU SUNUMU

Abstract

Ductus venosus agenesis is a rare fetal vascular anomaly. Our patient had accompanying right atrial enlargement, tricuspid insufficien-
cy, and chorioangioma. In the light of this case, we planned to review the related literature on ductus venosus agenesis.

After a detailed fetal ultrasound was performed, the patient was found to have right atrial enlargement, cardiomegaly, fricuspid regur-
gitation, ductus venosus agenesis, hyperdynamic flow in the umbilical vein, and chorioangioma. The 22-week &-day-old fetus, which
was estimated based on the time from the last menstrual period, was found to be 21 weeks 4 days using fetal biometric measurements.
In the presence of cardiac insufficiency in ductus venosus agenesis, other pathologies that could lead to cardiac insufficiency must
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also be sought.
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Giris

Fetal dolagim sistemi, icerdigi Uc sant ile posmatal do-
lasimdan farklilik gésterir. Bunlar: foramen ovale, dukius
venozus ve dukius arteriozustur. Embriyonal gelisim sire-
cinde sag ve sol olarak iki adet bulunan umbilikal venler
den sagdaki gerilerken, sol umbilikal ven abdomene giris
veri ile inferior vena kava (IVK) arasinda acik kalmaya de-
vam eder. Intfraabdominal umbilikal ven ve portal sinis ile
IVK'y1 birlestiren damar, duktus venozus adini almaktadir.

Ultrasonografi {US) teknolojisinde yasanan gelismeler, fe-
fal vendz sistemin anafomisinin ve anomalilerinin daha iyi
anlasiimasini saglamistir [1]. Duktus venozus agenezisi,
nadir bir fetal vaskiler anomalidir. 11-14. gebelik haftala-
n arasinda yapilan tarama programlarinin verilerine gére
sikhgi, 1/2500 olarak bildirilmistir [2]. Bu yazida, rufin
genetik sonogram icin refere edilen bir gebede saptanan
dukius venozus agenezisi ve konjestif kalp yetmezligine
eslik eden koryoanjiyom tarhigiimistir.

Olgu sunumu

Birinci gebeligi olan, obstetrik ve tibbi risk faktéri bulun-
mayan, 1. ve 2. trimesfer tarama festi sonuglar dusik
risk grubunda yer alan 33 yasinda gebe, rufin gene-
fik sonogram igin Aplio 400 (Toshiba Medical Systems
Corporation, Tokyo, Japonya) marka ultrasonografi ci-
haziyla incelendi. Birinci frimester tarama festine ait US
goruntileri, elde edilemedigi icin degerlendirilemedi.
Olgunun son adet tarihine gére 22 hafta 6 ginlik gebe

iken yapilan prenatal US degerlendirmesinde, 21 hafta
4 ginlik biyometrik slcimlerle uyumlu fetusta, sag afrial
genisleme, kardiomegali (kardiotorasik indeks 0,6), fri-
kispit regirjitasyonu ve duktus venozus agenezisi saptan-
di. Dukius venozusun olmadigi ve umbilikal venin ekstra-
hepatik drenaj géstererek sagd atriuma acildigr gézlendi
[Resim 1, 2). Yapilan fetal kardiok degerlendirmede, sag
atrial genisleme ve buna bagl kardiomegali, trikispit
regurjitasyonu fespit edilince bulgularin konjestif kalp
yetersizligine bagl olabilecegi dusunuldi (Resim 3-5).
Ayrica, yapilan Doppler incelemede umbilikal vende yiik-
sek hacimli hiperdinomik akim, p|osent0do ise yok|os||<
30 mm capli hipoekoik, vaskiler solid kitle tespit edildi.
Kitlenin solid ve hipervaskiler yapisi, éncelikle koryoan-
iiyom ile uyumlu bulundu. Dukius venozus agenezisinde
kardiomegali beklenebilen bir bulgu iken, konjestif kalp
yetmezligi 6zellikle dukius venozusun direk sag afriuma
acildigr literatir olgularinda ya 3. trimesterde tanimlanan
ya da 2. frimesterde tanimlanmis ise sendromlarla birlik-
telik gosteren bir bulgudur [3, 4]. Bu nedenle olgumuz-
da, umbilikal vende hiperdinamik akim ve yaklasik 30
mm capli olasi koryoanjiyom, erken dénemde kardiak
bulgulara yol acabilecek olasi ek patolojiler agisindan
anlamli kabul edildi (Resim 6, 7). Olgu, perinatoloji uz-
maninca da degerlendirildi ve karyotip degerlendirmesi
icin amniosentez nerildi. Amniosentezi kabul efmeyen
olgunun gebeligi perinatoloji uzmaninin kontrolinde de-
vam etti ve 37. haftada 2300 gr olarak sezeryan ile
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I Resim 1. Umbilikal ven ekstrahepatik drenai géstererek direkt sag atriuma agiliyor. Inferior vena kava net olarak

izlenebiliyor.
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I Resim 2. Renkli Doppler US incelemede, umbilikal venden gelen kanin sag atriuma direkt clarak dekildigu izleniyor.

dogum gerceklestirildi. Postnatal 3. ginde
yenidogan, kalp yetmezligine bagl olarak
kaybedildi. Plasental koryoanjiyom tansi,
plasentanin patolojik incelemesi yapilamadi-
g igin dogrulanamadi. Sonrasinda olguya
ulasilamadigi igin onam formu alinamad.

Tarhsma

Dukius venozus, plasentadan gelen yiksek
oksijen satirasyonlu kanin IVK araciligiyla sag
afriuma, sag afriumdan foramen ovale aracil-
Jiyla sol kalbe ve ardindan beyne ulastinlma-
sint sagladign icin fetal kan dolasiminda ¢ok

énemli bir rol oynamaktadir. Duktus venozus
fip seklinde fefal bir damar olup, infra-abdo-
minal umbilikal ven ve portal sinist VK ile
birlestirir. Duktus venozusun daralan distal ucu,
normal sarflarda kan akimini dizenleyerek, ok-
sijen satirasyonu yiksek umbilikal vendz kanin
%20-30"unun, portal vendz dolasimi by-pass
ederek proksimal IVK'ya gegmesini saglar.
Dukius venozus akimina portal venéz dolagim-
dan az miktarda kan da konsmokfod\r.

Acherman ve ark. [3] dukius venozus agene-

zisi ile iliskili iki ana baslik alinda bes drenai

modeli tanimlamistir. Bu modeller:

1. Umbilikal venin sistemik vendz dolasima
portal sinis araciligiyla katilmasi

a. Portal sinisten sag afriuma anormal bir
vendz kanal araciligyla

b. Yiksek olasilikla hepofik sinizoidlerden
hepatik vene

2. Umbilikal venin portal sinisi ve karaci-
eri by-pass ederek sistemik vendz dolo-
sima anormal bir vendz kanal araciligry-
la baglanmasi

a.  Umbilikal venin sag afriuma direkt olarak
veya dilate bir koroner sinis araciligr ile
agilmasi
Umbilikal venin IVK orfa kesimine acilmasi

c.  Umbilikal venin sag iliak vene agilmasi,

seklindedir.

Olgumuzdaki durum, 2. ana baslik altinda
yer alan ilk modele uymaktadir ve umbilikal
ven, portal sinist ve karacigeri by-pass ede-
rek sag afriuma direkt acilmakiadr.

Plasentanin hemoniiyombrl, koryooniiyom
adiyla da anilmakia ve dikkatli makroskopik
inceleme ile gorilme sikhgr % 1 olarak bildi-
rilmektedir (5). Koryoanjiyom olgularinin ¢o-
Junlugunu olusturan kiigik intraplasental kor-
yoanjiyomlar, siklikla asemptomatiktir ve klinik
dnemi yoktur [5-7]. Biyik koryoanjiyomlar
polihidroamnios, erken dogum, plasenta pre-
via, kanama ve konjestif kalp yetmezligine
neden olabilirler [5-7]. Ayrica, biyik koryo-
anjiyomlarin fetal hiperdinamik dolasima se-
konder artmis idrar Uretimine ve dolayisiyla
polihdroamniosa, muhtemel fetomaternal he-
moraji, mikroanjiyopatik hemoliz veya hemo-
dilusyon nedeniyle fetal anemiye yol acabi-
lecegi ve fetal hidrops ya da konjestif kalp
yetersizliginin fetal anemi ve/veya hiperdina-
mik fetal dolasim nedeniyle gelisebilecegi be-
lirtilmistir [8]. Koryoanijiyomlarin perfizyonlari
fetal dolasimla saglandigr icin ézellikle biyik
olduklarinda fetal kardiak akfiviteyi etkileyebil-
mektedirler. Yapilarinda yer alan arteriovenéz
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I Resim 4. Dot bosluk gérintusinde sag afrial genisleme izleniyor.

sanflar, hiperdinamik umbilikal ven akimina
neden olmakiadir. Yukarda da belirtildigi tize-
re, dukius venozusun daralan distal ucu kan
akimini dUzen|eyerel< normal sartlarda, oksi-
ien satUrasyonu yiksek umbilikal vendz kanin
%20-30"'unun portal vendz dolasimi by-pass

ederek proksimal IVK'ya gecmesini saglar.
Portal dolasima katilan umbilikal venéz kanin,
portal dolagimda basincini kaybederek siste-
mik dolasima katldigi asikardir. Olgumuzda
umbilikal ven, portal sinist ve karacigeri by-
pass ederek sistemik vendz dolagima direkt

I Resim 5. Renk modundo, frikiispit kapakia izlenen jef
akima bagl “aliasing” artefaki.

sag afriuma agilarak kahlmakiadir. Normal
olgularda ise umbilikal venden gelen kanin
%20-30"u direkt olarak sag afriuma ulasmak-
fadir. Bu bilgiler 1siginda, olguda yer alan
vaskiler anomali nedeniyle fefal kalbe, nor
male oranla bir kag kat daha yiksek basingta
akim gelmektedir denebilir. Bunun yaninda,
biyik koryoanjiyomlarnn konjestif kalp yeter-
sizligine ve/veya fetal hidropsa olasi birkag
mekanizmayla neden olabildikleri belirtilmistir
[5-8]. Ancak literatirde, duktus venozus age-
nezisi ve koryoanjiom birlikieligi ile ilgili bilgi
bulunmamaktadir. Koryoanjiyomun yapisinda
yer alan sanflarin neden oldugu hiperdinamik
sirkillasyon, fetal kalbe belli oranda bir yik
gefirmekteyken, buna eklenen ‘umblikal ve-
nin direkt sag atiruma agilmasi’yla sonlanan
fefal vendz malformasyon da, sag afrial ge-
nislemeye ve buna bagl olarak trikispit ye-
fersizliginin olusmasina neden olmus olabilir.
Cinki, literatirde benzer fetal vendz malfor-
masyona izole olarak sahip olgularda veya 4
cm'den kiigik koryoanjiyomu olan olgularda
fetal kalp yetmezligi tanimlanmamistir.

Sonug olarak, 11-14. gebelik haftalar ara-
sinda yapilan birinci basamak tarama testleri
sirasinda gergeklestirilen US degerlendirmele-
rinde ve 18-23. haftada yapilan genetik so-
nogram fetkikinde, dukius venozusun giderek
daha fozla incelenmesi, dukius venozus age-
nezisi fanisinin giderek daha fazla konmasina
yol agacak gibi gérinmektedir. Ancak, yine
de nadir bir vaskiler malformasyondur. Duk-
fus venozus agenezisi saptanan olgularda
genetik sonogram incelemesi dzenle yapilma-
li, &zellikle konjestif kalp yetmezligi bulgulan
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I Resim 6. Plasental koryoanjiyom ve vaskilarizasyonu. Twin view; (a) renkli Doppler modu, (b B mode US
gorintileri.

varliginda bu bulgulan agiklamaya yardimer
olabilecek diger patolojiler arastinimalidir.

Hasta Onami: Yazili hasta onami hastaya ulasilo-
madigr i¢in alinamamishir.

Hakem Degerlendirmesi: Dis Bagimsiz.

Cikar Catismasi: Yazar cikar catismasi bildirme-
mistir.

Finansal Destek: Yazar bu calisma icin finansal
destek almadigini beyan emistir.
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