PRACE ORYGINALNE Ginekol Pol. 2013, 84, 676-681
potoznictwo

Agenezj (})rzewodu zylnego — niegrozna
nieprawidlowos¢ rozwojowa czy powazny
problem kliniczny?

Agenesis of the ductus venosus — an irrelevant anomaly or a severe
clinical problem®?

Wojciech Cnota', Agata Wtoch!, Bartosz Czuba', Dominik Wojtowicz?, Krzysztof Sodowski'

" Oddziat Kliniczny Potoznictwa i Ginekologii w Rudzie Slaskisj, Slaski Uniwersytet Medyczny, Polska
2 Odldziat Ginekologiczno-Potozniczy Szpital Slaski, Cieszyn, Polska

Streszczenie

Przewod zyiny jest ptodowym naczyniem krwionosnym tgczgcym brzuszny odcinek zyty pepkowej z zytg gftowng
dolng. Szereg badar udowodnito wazng role tego naczynia w krazeniu ptodowym. Obserwuje sie jednak przypadki
ptodow, u ktérych znalezienie przewodu zylnego w badaniach ultrasonograficznych jest niemozliwe. Celem pracy
Jest ocena losow 17 ptodow ze stwierdzong agenezjg przewodu Zylnego i ocena ciezkosci tej nieprawidtowosci w
zyciu ptodowym.

W obserwowanej grupie zaobserwowano 3 zgony wewnatrzmaciczne poprzedzone uogadlnionym obrzekiem ptodu
i cechami niewydolnosci krazenia. Jeden noworodek wymagat opieki kardiologicznej po urodzeniu. W wigekszosci
obserwowanych przypadkow agenezji przewodu zylnego, ktorej nie towarzyszg inne nieprawidtowosci rozwojowe,
rokowanie dla ptodu i noworodka jest dobre.

Przypadki agenezji przewodu zylnego powinny byc¢ kierowane do dalszej obserwacji w osrodkach referencyjnych,
w ktorych w zaleznosci od pozostatych czynnikow, zostanie podjete optymalne postepowanie diagnostyczno-
terapeutyczne.

Stowa kluczowe: przewdd zylny / agenezja / ultrasonograficzne badania prenatalne /

Abstract

Background: Ductus venosus is the fetal blood vessel connecting the abdominal portion of the umbilical vein with
the inferior vena cava. Numerous studies have confirmed the important role of this vessel in fetal circulation. . There
are, however, cases when finding the ductus venosus during an ultrasound examination is impossible.

Objective: The objective of the study was to assess the fate of fetuses with known ductus venosus agenesis and
its severity in fetal life.
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Material and methods: 17 fetuses from singleton pregnancies with agenesis of the ductus venosus were

observed and followed up.

Results: A total of 3 intrauterine deaths, preceded by fetal hydrops and signs of heart failure, were observed in the
study group. One newborn required cardiac care after birth. In the majority of cases with ductus venosus agenesis,
where no accompanying developmental anomalies were found, prognosis for the fetus and the newborn was good.

Conclusions: Cases of ductus venosus agenesis should be directed to and followed up in referral centers, where
adequate diagnostic and therapeutic procedures can be undertaken.

Key words: prenatal diagnosis / ductus venosus agenesis / prenatal ultrasound testing /

Wstep

Przewod zylny jest ptodowym naczyniem krwiono$nym 13-
czacym brzuszny odcinek zyly pgpkowej z zyla glowna dolna.
(Rycina 1).

Gradient ci$nienia wrotno-préznego jest przyczyna przy-
spieszenia przeplywu krwi w kierunku lewobocznej $ciany zyty
gtéwnej dolnej, co utatwia zwigkszony przeptyw dobrze utleno-
wanej krwi przez otwor owalny i dalej do krazenia mozgowego
i wiencowego [1]. Badania ptodow owcy pokazuja, ze w normal-
nych warunkach, 1/3 krwi pgpowinowej omija krazenia watrobo-
we przeptywajac przez przewod zylny [2]. W badaniach in vivo
wykorzystujacych techniki Dopplerowskie w fizjologicznej cia-
7y, rzeczywista ilos¢ krwi przeptywajacej przez ductus venosus
wydaje si¢ jednak mniejsza [2]. Przewod zylny wydaje sig¢ mie¢
kluczowe znaczenie w warunkach hypoksji ptodu, kiedy ilos¢
przeptywajacej przez niego krwi znaczaco wzrasta. Prawdopo-
dobnym wytlumaczeniem tego zjawiska jest zwigkszenie zaopa-
trzenia w tlen i glukoz¢ narzadow waznych dla zycia — jak mozg
i serce w niekorzystnych warunkach [2]. Obserwacja zmian prze-
ptywu krwi w przewodzie zylnym stata si¢ jedna z biofizycznych
metod oceny dobrostanu ptodu i homeostazy w krazeniu matczy-
no-ptodowym [3, 4]. Zauwazono rowniez zaburzenia przepltywu
w DV u plodéw z wadami serca i aberracjami chromosomowymi
[3, 5]. Ocena przeptywu krwi w przewodzie zylnym u ptodu sta-
ta si¢ rutynowa praktyka szczegdtowego badania prenatalnego.
Dhugotrwata okluzja przewodu zylnego prowadzi do znaczacego
wzrostu proliferacji komoérkowej w migsniu sercowym, w ner-
kach i watrobie ptodu oraz, prawdopodobnie, do nadprodukc;ji
IGF-1 i IGF-II w watrobie [2].

Agenezja przewodu zylnego u ptodu ludzkiego jest obserwo-
wana rzadko, najczesciej podczas rutynowego badania w pierw-
szym lub drugim trymestrze ciazy, (Rycina 2). Badania nad ta
nieprawidlowoscia sugeruja dwa warianty anomalii:

e wariant 1 — krew z zyly pgpkowej trafia bezposrednio do
glownego uktadu zylnego ptodu (zyty gtownej dolnej, zyty
biodrowej lub prawego przedsionka serca) z ominigciem
zylnego krazenia watrobowego,

» wariant 2 — krew z zyly pepkowej trafia do krazenia watro-
bowego (najczesciej do zatoki wrotnej) jednak bez posred-
nictwa izolowanej galgzi jaka jest przewod zylny [6, 7, 8].

Cel pracy

Celem pracy jest ocena losow 17 ptodow z agenezja prze-
wodu zylnego obserwowanych w Oddziale Klinicznym Potoz-
nictwa i Ginekologii w Rudzie Slaskiej, Slaskiego Uniwersytetu
Medycznego.
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Rycina 1.
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Rycina 2.

Materiat i metody

Obserwacja objeto 17 cigzarnych w ciazach pojedynczych
ze stwierdzonym brakiem przewodu zylnego u ptodu. Badania
wykonywano w Oddziale Klinicznym Potoznictwa i Ginekolo-
gii w Rudzie Slaskiej, Slaskiego Uniwersytetu Medycznego przy
uzyciu aparatow ultrasonograficznych GE Voluson 730 Expert
i GE Voluson E8 Expert w latach 2007-2012.
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Rycina 4.

Diagnoza agenezji przewodu zylnego potwierdzana byta
przez eksperta (minimum 5 lat do§wiadczenia w badaniach pre-
natalnych), jesli w badaniu dopplerowskim nie uwidoczniono
potaczenia migdzy odcinkiem wewnatrzwatrobowym zyly pep-
kowej a zyla gtdéwna dolna.

Badanie przeprowadzano w kilku ptaszczyznach ze zmie-
nianymi parametrami badania Dopplerowskiego. Wszystkie
przypadki poddano prospektywnej obserwacji obejmujacej
szczegotowe badania ultrasonograficzne ptodu wykonywane co
2 tygodnie, badanie echokardiograficzne, oceng noworodka przy
porodzie. W badaniu usg ocenie poddano: wielkos¢ ptodu w sto-
sunku do wieku ciazowego, obecnos¢ innych nieprawidtowosci
rozwojowych, parametry przeptywu w tgtnicach pgpowinowych,
obecnos¢ obrzegku plodu, ilos¢ plynu owodniowego mierzona
wskaznikiem ptynu owodniowego (AFI). Badanie echo przepro-
wadzano zgodnie z rutynowym protokotem badania echokradio-
graficznego ptodu. Ocena noworodka obejmowata badanie pedia-
tryczne po porodzie i w momencie wypisania pacjentki.
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Wyniki

Potwierdzono diagnozg u 17 ptodéw. U wigkszosci podejrze-
nie agenezji przewodu zylnego stawiano podczas skriningowego
badania prenatalnego w 11-13+6 tygodniu ciazy (n=14).

W pozostatych 3 przypadkach podejrzenie stawiano w ba-
daniach w 18-23 tygodniu ciazy. U 5 pacjentek stwierdzono
podwyzszone ryzyko aneuploidii z powodu poszerzenia prze-
ziernosci karkowej, u 8 dodatkowo stwierdzono obecnos¢ innych
nieprawidlowosci w badaniu ultrasonograficznym, w tym u 3
w badaniu w I trymestrze.

Dodatkowe nieprawidlowosci w obserwowanej grupie obej-
mowaly: obrzek uogdlniony (n=3), hydrothorax (n=2), ascites
(n=1), wady lub nieprawidlowosci serca (n=4), pojedyncza tgtni-
c¢ pgpowinowa (n=2). (Ryciny 3, 4).

Nie notowano aberracji chromosomowych, jednakze ba-
danie kariotypu przeprowadzono tylko w 10 przypadkach. W 3
przypadkach w czasie obserwacji stwierdzono zgon ptodu in
utero, w jednym istotne zahamowanie wzrostu wewnatrzmacicz-
nego. Szczegdtowy rozktad wynikoéw badan i obserwowanych
zmiennych przedstawiono w tabelach I-II1.

U wigkszosci obserwowanych plodéw (n=14) badanie Dop-
plerowskie pokazato catkowity brak potaczenia naczyniowego
migdzy zyla pgpkowa a zyla gtéwna dolna — wariant 2 agenezji
przewodu zylnego. W pozostatych 3 przypadkach zaobserwo-
wano polaczenie omijajace krazenie watrobowe i uchodzace do
brzusznej czgséci zyty gtownej dolnej ptodu lub bezposrednio do
prawego przedsionka serca (wariant 1 agenezji przewodu zylne-
g0).

Skréty uzyte w tabelach: AGA — apropriate for gestational
age (wzrost adekwatny do wieku cigzowego), SGA — small for
gestational age (wzrost maly do wieku ciazowego), TR — tricu-
spid regurgitation (niedomykalno$¢ zastawki trojdzielnej), NIMF
— non-immune hydrops foetalis (nieimmunologiczny obrzek pto-
du), VSD - ventricular septal defect (ubytek w przegrodzie mie-
dzykomorowej).

Dyskusja

Przewdd zylny jest obecny w krazeniu ptodowym wigkszo-
Sci ssakow, jednakze nie u wszystkich gatunkéw odgrywa taka
sama rol¢. U $winek morskich i koni nie obserwuje si¢ obecnosci
przewodu zylnego w terminie porodu; u §win zanika on w czasie
zycia wewnatrzmacicznego podczas gdy w u ptodow owiec jego
szeroko$¢ ro$nie wraz z wiekiem cigzowym [2]. Uwaza sig, ze
u ptodow ludzkich przewod zylny stanowi wazny element kra-
zenia ptodowego pehniac rolg regulatora podazy bogatej w tlen
krwi do tkanek ptodu [2, 9]. Badania na zwierzgtach wykazaty,
ze znaczne obnizenie ciSnienia w zyle pgpowinowej powoduje
istotne zwigkszenie przeptywu krwi w DV. Brak przewodu zylne-
g0 moze wigc istotnie zaburzy¢ mechanizmy regulacyjne w kra-
zeniu ptodowym [2, 9]. Kiserud i wsp. raportowali 1 przypadek
agenezji przewodu zylnego u ptodu ludzkiego w grupie 203 fizjo-
logicznych ciaz, jednakze sami autorzy przyznali, Zze obserwo-
wana przez nich grupa jest zbyt mata, by oceni¢ rzeczywista czg-
sto$¢ wystgpowania tej nieprawidtowosci [9, 10]. W innych do-
niesieniach czgsto$¢ wystgpowania agenezji przewodu zylnego
ocenia si¢ na 6:1000 do 1:2532 [3, 9]. Obserwowana w naszym
materiale grupa 17 ptodow rekrutowata si¢ z grupy okoto 15 000
pacjentek co sugerowatoby czgsto$¢ na poziomie 1:882 ciagze.
Mozna jednak przypuszczaé, ze warto$¢ ta nie odzwierciedla
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Tabela I. Zestawienie wieku, wieku cigzowego i informaciji z wywiadu. Tabela Il. Zestawienie parametrow badania 1 trymestru.
nr wiek ciaza tydziefn cie_giy obciazony . U UnEE
(lata) w momencie diagnozy wywiad NT [mm] s inne wady UA
1 16 1 18-23 nie 1 1,7 AGA nie norma
2 26 1 11-13+6 nie 2 8 AGA TR norma
3 28 2 11-13+6 nie 3 55 AGA ascites norma
4 31 3 11-13+6 nie 4 1,9 AGA nie norma
5 33 1 11-13+6 nie 5 2,1 AGA nie norma
6 35 2 11-13+6 nie 6 3.4 AGA nie norma
7 38 1 18-23 nie 7 1,6 AGA nie norma
8 22 1 11-13+6 tak 8 2 AGA nie norma
9 30 2 11-13+6 nie 9 1,5 AGA nie norma
10 30 2 11-13+6 nie 10 7,8 SGA NIHF norma
1" 34 1 11-13+6 nie 1" 1,8 AGA nie norma
12 28 3 11-13+6 nie 12 1,8 AGA nie norma
13 29 2 11-13+6 nie 13 1,3 AGA nie norma
14 30 2 11-13+6 nie 14 1,5 AGA nie norma
15 23 2 11-13+6 nie 15 brak informacji
16 32 2 18-23 tak 16 1,9 AGA nie norma
17 31 1 11-13+6 nie 17 2,7 SGA nie norma
Tabela Ill. Zestawienie parametréw badania 2 trymestru.
2 trymestr
nr UA wzrost nie;i)rl]':\fliv(\ilz)%{)éci obrzek echo AFI wariant
1 norma AGA dwunaczyniowa pepowina nie norma norma 2
2 norma AGA serce nie VSD+TR norma 2
3 norma SGA ascites tak kardiomegalia norma 1
4 norma AGA nie nie norma norma 2
5 norma AGA nie nie norma norma 2
6 norma AGA hydrothorax nie norma zwigkszone 1
7 norma AGA nie nie norma norma 2
8 norma AGA nie nie norma norma 2
9 norma AGA nie nie norma norma 2
10 norma SGA NIHF tak norma norma 1
11 norma AGA nie nie norma norma 2
12 norma AGA hydrothorax nie norma norma 2
13 norma AGA nie nie norma norma 2
14 norma SGA dwunaczyniowa pgpowina nie norma norma 2
15 norma AGA nie nie p;gg:gﬁzie norma 2
16 norma AGA nie nie norma norma 2
TR+kardiomegalia
17 norma AGA nie tak +zaburzenia zwiekszone 1
kurczliwosci
AGA - apropriate for gestational age (wzrost adekwatny do wieku cigzowego), SGA — small for gestational age (wzrost maty do wieku cigzowego),
TR - tricuspid regurgitation (niedomykalno$¢ zastawki trojdzielnej), NIMF — non-immune hydrops foetalis (nieimmunologiczny obrzek ptodu),
VSD - ventricular septal defect (ubytek w przegrodzie migdzykomorowej).
Nr 08/2013 Gigz)cilsil({)illogla © Polskie Towarzystwo Ginekologiczne 679
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wystgpowania agenezji przewodu zylnego w populacji ogdlnej ze
wzgledu na preselekcjonowana grupe pacjentek kierowanych do
osrodka referencyjnego.

Wigkszos¢ rozpoznan agenezji przewodu zylnego wynika
z badania migdzy 11+0 a 13+6 tygodniem ciazy (+dni). Wiaze si¢
to najpewniej z tendencja do rutynowej oceny przeptywu w ductus
Venosus w tym okresie ciazy, jako sktadowej skriningu w kierun-
ku aberracji chromosomowych u ptodu [3, 5]. Grupa Nicolaidesa
w 2011 roku przeanalizowata ponad 65000 cigz badanych w skri-
ningu obejmujacym pomiar przezierno$ci karkowej i przeptywu
w ductus venosus. Zaobserwowano poszerzenie przezierno$ci
karkowej w wigkszosci przypadkoéw z nieobecnym przewodem
zylnym (15 z 26 (57%)). U wigkszosci tych przypadkow stwier-
dzono obecno$¢ aneuploidii lub anomalii rozwojowych. W przy-
padkach, u ktérych nieobecno$¢ przewodu zylnego stanowita
zjawisko izolowane, obserwowano niepowiktany przebieg ciazy,
a urodzone noworodki byly zdrowe. [3] W nieco wczesniejszej
pracy Acherman i wsp. donosza, znacznie czgstsze wystgpowa-
nie agenezji przewodu zylnego i znacznie czgstsze wspolistnie-
nie tego zjawiska z innymi wadami rozwojowymi: wadami ser-
ca, przewodu pokarmowego, uktadu zyl systemowych. W 1 na
6 obserwowanych w tej pracy przypadkow stwierdzono trisomig
21, a u wigkszos$ci, w badaniu echokardiograficznym, opisywano
kardiomegalig, nieprawidtowe przepltywy zastawkowe lub posze-
rzone naczynia, gtéwnie uktadu zylnego. [11]

Przytoczone prace wydaja si¢ potwierdza¢ wczesdniejsze
obserwacje sugerujace wspotwystgpowanie agenezji przewodu
zylnego z innymi problemami rozwojowymi (rozszczepy twarzy,
hemivertebra, wady serca, przewodu pokarmowego i moczowo
-plciowego). Sothinathan i wsp. sugeruja, ze brak przewodu zyl-
nego wiaze si¢ z roznymi wariantami zaburzen krazenia zylnego
a wariantem o najgorszym rokowaniu jest ominigcie krazenia
watrobowego, kiedy krew z zyly pgpkowej trafia bezposrednio
do prawego przedsionka serca ptodu. Powoduje to nadmierne
obciazenie serca a wynikiem moga by¢ obrzgk i niewydolnos¢
krazenia [12]. Do podobnych wnioskow doszli autorzy przegla-
du duzej grupy ptodow z agenezja przewodu zylnego. Wsrod 86
ptodéw z ta nieprawidlowoscia lepszym rokowaniem odznaczaly
si¢ te, u ktorych brak ductus venosus nie wspotistniat z catkowi-
tym ominigciem krazenia wewnatrzwatrobowego. U tych ptodow
rzadko obserwowano obrzgk, a noworodki rodzity si¢ zdrowe [1].
Podobne zaleznosci mozna zaobserwowaé w opisywanej przez
nas grupie badanej, w ktorej 3 zgony in utero wspotistnialy ze
zmianami obrzegkowymi ptodu i opisywano brak przewodu zyl-
nego w wariancie z ominigciem krazenia watrobowego. Znacznie
wyzszego odsetka ptodow z izolowana agenezja przewodu zyl-
nego obserwowanego w niektorych, w tym w naszych, badaniach
nie potwierdzaja Berg i wsp. W pracy z 2006 r. podaja istotnie
wigksza ilo$¢ przypadkow z towarzyszacymi nieprawidtowoscia-
mi. Autorzy sugeruja jednak, ze zauwazona dysproporcja moze
wynika¢ z trudnosci diagnostycznych i Zze agenezja ductus veno-
sus z niecatkowitym ominigciem krazenia watrobowego pozosta-
je czgsto niezdiagnozowana prawidtowo [1].

Echokardiograficzne obserwacje Achermana i wsp. pokazu-
ja, ze czgs¢ ptodow z agenezja przewodu zylnego z ominigciem
krazenia watrobowego moze wymagac interwencji pourodzenio-
wej. Autorzy spekuluja réwniez, ze pewna grupa noworodkow
z wrodzonymi nieprawidlowosciami zylnego krazenia wrotnego
1 systemowego, to w istocie przypadki nierozpoznanej agenezji

680

© Polskie Towarzystwo Ginekologiczne

Tabela IV. Zestawienie wynikow poporodowych.

wynik

nr

kariotyp po porodzie
1 prawidtowy prawidtowy
2 prawidtowy opieka kardiologa
3 nie badano zgon in utero
4 nie badano prawidtowy
5 nie badano prawidtowy
6 prawidtowy prawidtowy
7 prawidtowy prawidtowy
8 prawidtowy prawidtowy
9 prawidtowy prawidtowy
10 nie badano zgon in utero
11 prawidtowy prawidtowy
12 prawidtowy prawidtowy
13 prawidtowy prawidtowy
14 prawidtowy hipotrofia
15 nie badano prawidtowy
16 brak informac;ji brak informac;ji
17 nie badano zgon in utero

przewodu zylnego w zyciu ptodowym. U czesci tych dzieci roz-
wijaja sig: zottaczka, encefalopatia i nadcisnienie plucne; czgs¢
z nich wymaga interwencji chirurgicznej lub embolizacji niepra-
widlowych potaczen naczyniowych [11].

Pourodzeniowa obserwacja 14 noworodkéw w naszym ba-
daniu nie wykazata odchylen od normy w badaniu pediatrycznym
i echokardiograficznym. W dniu wypisu ze szpitala stan wszyst-
kich noworodkéw oceniono jako dobry, niewymagajacy dalszych
obserwacji.

Implikacje kliniczne

Agenezja przewodu zylnego jest dos¢ rzadka nieprawidto-
woscia zycia ptodowego. Jest najczgsciej wykrywana przypadko-
wo podczas rutynowych badan ultrasonograficznych. Obserwacje
szeregu autorow, a takze wnioski ptynace z obserwacji wlasnych
sugeruja, ze w wiekszosci przypadkow izolowany brak ductus
Venosus nie wptywa istotnie na przebieg ciazy, zdrowie ptodu
i noworodka. Opisywane sa rowniez warianty zylnego krazenia
alternatywnego, ktore z racji ominigcia watroby ptodu powoduja
nadmierne obciazenie serca prowadzace czgsto do jego niewy-
dolnosci, obrzgkdéw i $mierci wewnatrzmacicznej lub powiktan
okotoporodowych.

Znaczna czg$¢ przypadkow agenezji przewodu zylnego to
jednak nie zjawisko izolowane. W tych przypadkach obserwuje
si¢ z reguly szereg nieprawidlowosci towarzyszacych: aberracji
chromosomowych i wad rozwojowych réznych narzadow i ukta-
dow narzadéw. W tych przypadkach rokowanie jest powazniej-
sze, cho¢ fakt ten niekoniecznie wynika z braku przewodu Zylne-
go ale z zespotu wad wrodzonych.
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Whioski

Przypadki agenezji przewodu zylnego powinny by¢ kiero-

wane do dalszej obserwacji w osrodkach referencyjnych, w kto-
rych w zaleznosci od pozostatych czynnikow, zostanie podjgte
optymalne postgpowanie diagnostyczno-terapeutyczne.
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Praktyczna ultrasonografia
w potoznictwie i ginekologii
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NOWA POLSKA KSIAZKA

POLACZONA Z ORYGINALNA STRONA INTERNETOWA

www.praktycznaultrasonografia.pl

Ksiazka jest zbiorem wiadomosci i porad praktycznych dla
lekarzy, ktorzy na roznym etapie zaawansowania w zakresie
ginekologii i potoznictwa planuja lub wykonujg badania
ultrasonograficzne. Publikacja zawiera réwniez podstawowe
elementy oceny ultrasonograficznej serca plodu oraz gru-
czolu piersiowego. Liczne ryciny, zdjecia, schematy i tabele
z wartosciami referencyjnymi oraz porady praktyczne zawarte
w ksiazce beda pomocne w codziennej praktyce lekarskiej.

Publikacje mozna naby¢
kierujac zamowienie na adres:

publikacje@exemplum.pl
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