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Streszczenie

Brak przewodu zylnego to rzadko rozpoznawana prenatalnie anomalia ptodowego uktadu
krazenia. Moze to by¢ patologia izolowana, ale zawsze nalezy doktadnie oceni¢ anatomig ptodu,
poniewaz moze towarzyszy¢ rowniez innym wadom anatomicznym lub aberracjom chromo-
somalnym. W pracy przedstawiono opis losow ptodu, u ktorego diagnozg¢ wrodzonego braku
przewodu zylnego postawiono w I trymestrze ciazy oraz przeglad pi$miennictwa dotyczacy tego
zagadnienia.

Stowa kluczowe: agenezja przewodu zylnego, diagnostyka prenatalna, ultrasonografia

Summary

Absent venous duct is an anomaly of the fetal circulatory system, rarely diagnosed prenatally.
It can occur as an isolated pathology but fetal anatomy should always be carefully examined
as it may be accompanied by other anatomic defects or chromosomal aberrations. The study
describes a case of a fetus diagnosed with congenital absent venous duct in the first trimester
of pregnancys; it also presents a review of literature on the subject.

Key words: ductus venosus agenesis, prenatal diagnosis, ultrasound
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Prenatalna diagnoza braku przewodu zylnego — opis przypadku

WSTEP

Uktad krazenia u ptodu rozni si¢ od uktadu krazenia po
urodzeniu. O specyfice ptodowego uktadu krazenia
decyduja trzy potaczenia, to jest na poziomie przewo-
du zylnego (DV), otworu owalnego i przewodu te¢tni-
czego. Przewod zylny taczy zyle pgpowinowa z zyla
prézng dolna (IVC). Specyficzna budowa przewodu
zylnego umozliwia ominigcie krazenia wrotnego od 20
do 30% utlenowanej krwi ptynacej z tozyska i kieruje
ja przez IVC do prawego przedsionka i otworu owal-
nego, a stad do lewego serca i zyciowo waznych na-
rzadow, to jest osrodkowego uktadu nerwowego i kra-
zenia wiencowego [1,2]. Pozostata objgtos¢ krwi po-
przez prawa i lewa zyl¢ wrotnag w watrobie wpada do
prawej czesci IVC i1 prawego przedsionka, nastgpnie do
prawego serca, a stad przez przewod tetniczy do aorty
zstepujacej i z powrotem do tozyska. Ta Sciezka gro-
madzi mniej utlenowana krew z ciata ptodu i prawego
ptata watroby. Przewod zylny odgrywa wazna rolg
w regulacji krazenia ptodowego poprzez zmiang objg-
tosci przeptywajacej krwi zaleznej od gradientu ci$nien
pomigdzy zyta pepowinowa a sercem [3,4]. W sytuacji
niedotlenienia lub zmniejszenia przeptywu przez zyte
pepowinowa DV poszerza si¢ zwigkszajac przeptyw
krwi z zyty pgpowinowej do IVC [1,5].

Ocena przeptywu w DV weszla juz na state do
kanonu polozniczego badania ultrasonograficznego. Jest
rutynowo wykonywana w osrodkach referencyjnych
w przypadku nieprawidlowosci kardiologicznych i po-
zakardiologicznych celem monitorowania dobrostanu
ptodu. W I trymestrze cigzy ocena przeplywu w DV jest
wykorzystywana réwniez do szacowania ryzyka wysta-
pienia wad chromosomalnych [6,7,8], a pomiar indek-
su pulsacji w DV, jako ciagla zmienna w potaczeniu z
przezierno$cia karkowa zwigksza specyficznos¢ wykry-
wania wad wrodzonych serca [9].

Przewod zylny ma ogromne znaczenie dla rozwija-
jacego si¢ ptodu, ale mniejsze dla noworodka, gdzie
prawidtowo ulega obliteracji i przeksztalca si¢ w wigza-
dio zylne. Agenezja przewodu zylnego (ADV) w zyciu
prenatalnym to bardzo rzadko stawiane rozpoznanie. W
pracy przedstawiono opis przypadku, gdzie rozpozna-
nie braku DV zostato postawione w I trymestrze ciazy
oraz przeglad pismiennictwa dotyczacy tego zagadnie-
nia.

OPIS PRZYPADKU
U 30. letniej kobiety w C2 P2 w 13+4 tygodniu trwa-
nia ciazy stwierdzono pojedyncza ciazg zywa, wielkos¢
ptodu wg CRL odpowiadajaca 12+3 tygodniom trwa-
nia ciazy (ryc.l.), przezierno$¢ karkowa o wartosci
1,4mm (ryc.2.), obecna ko$¢ nosowa, oraz trudnosci
z uwidocznieniem przewodu zylnego (ryc.3.). Dodatko-
wo pobrano krew na oznaczenie poziomu wolnej pod-
jednostki B-hCG i bialka PAPP-A.

Obliczono ryzyko wad chromosomalnych w progra-
mie Fetal Medicine Foundation, ktore plasowato pa-
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INTRODUCTION

The fetal circulatory system differs from the circulatory
system of a newborn infant. Its specificity lies in three
junctions, i.e. at the level of the venous duct (ductus ve-
nosus, DV), foramen ovale and the arterial duct. The
venous ducts connects the umbilical vein with the infe-
rior vena cava (IVC). Thanks to the specific structure of
the venous duct, 20-30% of oxygenated blood coming
from the placenta can bypass the portal circulation and
move through the IVC to the right atrium and foramen
ovale and further, to the left heart and vital organs, that
is, the central nervous system and the coronary circula-
tion [1, 2]. The remaining blood volume passes through
the right and left portal vein in the liver to the right part
of the IVC and the right atrium, then - to the right heart
and further on through the arterial duct to the descen-
ding aorta and back to the placenta. This path channels
less oxygenated blood from the body of the fetus and the
right lobe of the liver. The venous duct plays an impor-
tant role in regulating fetal circulation by altering the
blood volume dependent on the pressure gradient betwe-
en the umbilical vein and the heart [3, 4]. In case of
hypoxia or reduced blood flow in the umbilical vein, the
venous duct expands, increasing the blood flow from the
umbilical vein to the IVC [1, 5].

An assessment of the venous duct flow has already
been included in the canon of obstetric ultrasound exa-
mination. It is performed as a routine procedure at re-
ference centres in the case of cardiological and non-car-
diological abnormalities in order to monitor the fetal
well-being. In the first trimester of gestation, an asses-
sment of the venous duct flow is also used to estimate
the risk of chromosomal defects [6, 7, 8], and the me-
asurement of DV pulsatility index as a continuous va-
riable in combination with nuchal translucency increases
specificity of detection of congenital heart defects [9].

The venous duct is of great importance to a deve-
loping fetus, but of lesser imortance to a newborn
infant, in whom it normally becomes obliterated and
transformed into the posterior ligament (ligamentum
venosum). Agenesis of the ductus venosus (ADV) in
prenatal life is diagnosed very rarely. The present stu-
dy describes a case where absent venous duct was
diagnosed in the first trimester of pregnancy; it also
includes a review of literature on the subject.

CASE DESCRIPTION

In a 30-year-old woman G2P2 a single live pregnancy
in 13+4 weeks gestation was diagnosed, with CRL fetal
size corresponding to gestational age of 12+3 weeks
(Fig.1), nuchal translucency of 1.4 mm (Fig.2), presence
of the nasal bone, and difficulties in the visualization
of the venous duct (Fig.3). A blood sample was collec-
ted to determine the level of the free B-subunit of hCG
and PAPP-A.

The risk of chromosomal defects, calculated with
Fetal Medicine Foundation software, placed the patient
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cjentke w grupie niskiego ryzyka wystapienia aneuplo-
idii. Pacjentce zalecono wykonanie badania USG w 11
trymestrze ciazy wraz z oceng serca ptodu. W badaniu
wykonanym w 18. tygodniu ciazy potwierdzono brak
przewodu zylnego (ryc.4.) z wewnatrzwatrobowym
drenazem zylty pgpowinowej. Dodatkowo rozpoznano
ubytek w czgéci migsniowej przegrody migdzykomoro-
wej (ryc.5.).

Pozostale elementy budowy anatomicznej plodu
byty prawidlowe, a wydolno$¢ uktadu krazenia ocenio-
no na 10. punktéw w skali Huhty. Pacjentce zapropo-
nowano oznaczenie kariotypu plodu, na co wyrazita
zgodg. Kariotyp ptodu oznaczony na drodze amnio-

A. WOJITOWICZ, Z. KORDON, H. HURAS

in a low risk group of aneuploidy. An ultrasound exa-
mination and a fetal heart assessment was recommen-
ded in the second trimester of pregnancy. An examina-
tion performed at 18 weeks gestation confirmed the
absence of the venous duct (Fig.4) with intrahepatic
umbilical venous drainage. Also, a muscular ventricu-
lar septal defect was diagnosed (Fig.5).

The remaining elements of the fetal anatomic struc-
ture were normal and the cardiovascular efficiency was
evaluated as 10 points of the Huhta score. A fetal
karyotype test was suggested to the patient, to which
she consented. The fetal karyotype determined in
amniocentesis proved to be normal - 46 XX. A control

Ryc. 1. Pomiar dtugosci ciemie-
niowo-siedzeniowej

Fig. 1. The measurement of the
crown-rump length (CRL)

CRL :Hadlock

US-GA: 12w3d

S8.8mm 12w3d+xkd "12-11-,09

‘12,1108

Ryc. 2.
karkowej
Fig. 2. The measurement of nu-
chal translucency

Pomiar przeziernosci
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punkcji okazal si¢ prawidlowy - 46 XX. W kontrolnym
badaniu ultrasonograficznym wykonanym w 30. tygo-
dniu stwierdzono asymetryczne wzrastanie ptodu.
Zwracaly uwagg mniejsze wymiary glowki w stosunku
do wieku ciazowego. Wymiar dwuciemieniowy odpo-
wiadal 27w4d, a obwod gtowki 26w3d przy prawidto-
wym obrazie struktur centralnego systemu nerwowego.
Zwracal réwniez uwage ptaski profil ptodu (ryc.6).
W zwiazku z powyzszym dodatkowo postawiono roz-
poznanie matoglowia.

Ciaza ze wskazan matczynych zostata zakonczona
elektywnym cigciem cesarskim w 40. tygodniu ciazy.
Urodzono noworodka pici zenskiej o cigzarze ciata
3440g, ktory zostal oceniony w skali Apgar na 9/9/5/

63

ultrasound examination at 30 weeks gestation revealed
asymmetry of fetal growth. The head size was conspi-
cably small in relation to the gestational age. The bi-
parietal diameter corresponded to 27w4d and the head
circumference - to 26w3d, with a normal picture of the
central nervous system structures. A flat fetal profile
was also conspicuous (Fig.6). Therefore, an additional
diagnosis of microcephaly was made.

The pregnancy was delivered with elective Caesa-
rean section at 40 weeks gestation, on maternal indi-
cations. A female newborn was delivered, weighing
3440 g and rating 9/9/5/8 in Apgar score respectively
after 1/3/5/10 minutes of life. After birth, the newborn
infant required resuscitation procedures and respirato-

Ryc. 3. Obrazowanie w technice
kolorowego Dopplera przeptywu
w naczyniach jamy brzusznej
z widocznym brakiem przewodu
zylnego

Fig. 3. Doppler colour flow ima-
ging of the abdominal vessels
with visible absence of the ve-
nous duct

Ryc. 4. Brak przewodu zylnego
widoczny w technice kolorowe-
go Dopplera

Fig. 4. Absent venous duct in
the Doppler colour technique

Frq low
Qual norm
WHIE highi
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8 punktow odpowiednio po 1/3/5/10 minucie zycia. Po
urodzeniu noworodek wymagat czynnos$ci resuscytacyj-
nych i wspomagania oddechu przez jeden dzien w sys-
temie nCPAP. W badaniu klinicznym stwierdzono
u noworodka cechy dysmorfii twarzy, matogtowie a tak-
ze okresowo obnizenie napigcia migSniowego i szmer
nad sercem. W badaniu echokardiograficznym wykona-
nym w 3. dobie kardiolog potwierdzit rozpoznanie wady
serca pod postacia ubytku miedzykomorowego. Ponadto
stwierdzil ubytek migdzyprzedsionkowy typu ASD II
z lewo-prawym przeciekiem oraz czg¢sciowy nieprawi-
dtowy splyw zyt plucnych. Zyla ptucna lewa gorna
uchodzita do lewej zyly ramienno-glowowej i dalej do
zyly préznej goérnej i prawego przedsionka.

A. WOJITOWICZ, Z. KORDON, H. HURAS

ry support for one day in the nCPAP system. A clinical
examination of the infant revealed traits of facial dys-
morphia, microcephaly, periodical hypotonia and mur-
mur above the heart. In echocardiography performed on
the third day, a cardiologist confirmed the diagnosis of
a heart defect in the form of a ventricular septal defect.
He also diagnosed an atrial septal defect of ASD II type
with a left-to-right shunt and a partly abnormal conflu-
ence of pulmonary veins. The left superior pulmonary
vein discharged into the left brachiocephalic vein and
further on, to the superior vena cava and the right
atrium.

Ryc. 5. Ubytek w przegrodzie
miedzykomorowej

Fig. 5. A ventricular septal de-
fect

FF2 1/ E2

Ryc. 6. Profil ptodu w trzecim
trymestrze cigzy

Fig. 6. The fetal profile in the
third trimester of gestation

1 D117cm
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DYSKUSJA

Brak DV to rzadka patologia plodowego uktadu kraze-
nia, ktorej czesto§¢ wystgpowania jest trudna do osza-
cowania w populacji ogdlnej. W grupie ptodéw bada-
nych migdzy 11. a 13. tygodniem ciazy ADV wystgpo-
wata w 1 na 2 532 ptody [10], ale w populacji ptodow
kierowanych na badanie echokardiograficzne patologia
ta wystepowata, az u 6 na 1000 ptodow [11].

Brak przewodu zylnego w badaniu anatomopatolo-
gicznym po raz pierwszy zostat opisany w XIX wieku
[12], ale dopiero niespetna dwie dekady temu opisano
pierwsze przypadki diagnozy prenatalnej [13,14].
Wptyw na rokowanie i postgpowanie z cigza powiktana
wystapieniem ADV ma przebieg zyly pgpowinowej oraz
fakt, czy ADV jest izolowane czy tez towarzysza mu
inne patologie. U ptodow z ADV drenaz zyty pepowi-
nowej moze by¢ wewnatrzwatrobowy lub pozawatro-
bowy. W pierwszym przypadku zyta pgpowinowa taczy
si¢ z systemowym krazeniem zylnym poprzez zatoke
wrotng, tak jak w opisywanym przypadku. W drugim
wariancie omija krazenie wrotne i watrobg i drenuje
poprzez nieprawidtowy kanat zylny do prawego lub
lewego przedsionka, lub do zyly proznej dolnej, albo
do prawej zyly biodrowej [11]. W obu wariantach nie
wystepuje preferencyjny przeplyw w kierunku otworu
owalnego. W pierwszym przypadku dochodzi do hiper-
perfuzji miazszu watroby, a w drugim do zmniejszone;j
perfuzji i utlenowania. Brak przewodu zylnego taczy si¢
w blisko 17% z nieprawidtowym kariotypem i w 65%
przypadkéow z innymi anomaliami strukturalnymi. Na
pierwszym miejscu znajduja si¢ malformacje kardiolo-
giczne, ktére wystepuja w 48% przypadkow i obejmuja
ubytki w przegrodzie migdzyprzedsionkowej 1 mig-
dzykomorowej, atrezje zastawki trojdzielnej, podwoj-
ne odejécie naczyn z prawej komory, atrezj¢ zastawki
phucnej i przetozenie wielkich naczyn [15,16]. Innymi
nieprawidtowo$ciami, ktore moga wspotistnie¢ z opi-
sywanym brakiem DV moga by¢ wady uktadu pokar-
mowego, uktadu moczowo-plciowego i kostno-szkiele-
towego [17,18]. W opisywanym przypadku VSD byto
stwierdzone juz w 18. tygodniu ciazy, ale nalezy pamig-
ta¢, ze pewne wady sa ewolucyjne i moga si¢ ujawniac
dopiero w drugiej polowie ciazy oraz po urodzeniu.
Opisywany ptod byt monitorowany ultrasonograficznie
i cechy dysmorfii twarzy oraz maltogltowie zostaty
stwierdzone dopiero w III trymestrze ciazy, a po uro-
dzeniu dodatkowo wykryto czg¢$ciowy nieprawidtowy
sptyw zyt ptucnych oraz ubytek w przegrodzie migdzy-
przedsionkowej typu II, ktéra to patologia wystepuje
wylacznie w zyciu postnatalnym.

W przypadku izolowanego braku DV oraz, gdy
towarzysza mu mate anomalie rokowanie jest lepsze
w sytuacji, gdy zyta pgpowinowa nie omija watroby
[19]. Poza watrobowe ujscie skutkuje najgorsza pro-
gnoza, poniewaz prowadzi do przewleklego obciazenia
objgtosciowego centralnego uktadu zylnego i jam ser-
ca, co moze prowadzi¢ do kardiomegalii, obrzeku i nie-
wydolno$ci krazenia u ptodu [6,16,20]. Rokowanie
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DISCUSSION

Absent venous duct is a rare pathology of the fetal
circulatory system and its incidence in the general
population is difficult to estimate. In a group of fetu-
ses examined between 11 and 13 weeks gestation, ADV
occurred in 1 in 2,532 fetuses [10], but in a population
of fetuses referred to echocardiography the pathology
occurred in as many as 6 in 1,000 fetuses [11].
Absent venous duct in anatomopathological exami-
nation was first described in the 19th century [12] but
it was only less than twenty years ago that first cases
of prenatal diagnosis were reported [13, 14]. The pro-
gnosis and management of pregnancy complicated with
ADV depends on the course of the umbilical vein and
the fact whether ADV is isolated or accompanied by
other pathologies. In fetuses with ADV, the umbilical
venous drainage may be intrahepatic or extrahepatic. In
the first case, the umbilical vein is connected to the
systemic venous circulation by means of the portal
sinus, as it was in the described case. In the second
variant, it bypasses the portal circulation and the liver
and drains through an abnormal venous channel to the
right or left atrium or to the inferior vena cava, or to
the right iliac vein [11]. In both variants there is no
preferential flow towards the foramen ovale. The first
variant leads to hyperperfusion of the liver parenchy-
ma. while the second one - to reduced perfusion and
oxygenation. Absent venous duct is associated in almost
17% with an abnormal karyotype and in 65% of cases
- with other structural anomalies. The most frequent of
them are cardiovascular malformations, occurring in
48% of cases, such as atrial and ventricular septal
defects, tricuspid atresia, double outlet right ventricle,
pulmonary valve atresia, and large vessel transposition
[15, 16]. Other abnormalities that may accompany
absent venous duct are defects of the alimentary tract,
genitourinary system and osteoskeletal system [17, 18].
In the presented case, the ventricular septal defect was
diagnosed as early as 18 weeks gestation but it should
be remembered that certain defects are of evolutionary
character and may manifest themselves only in the
second half of pregnancy or after birth. The described
fetus remained under ultrasound monitoring but the
traits of facial dysmorphia and microcephaly were
diagnosed only in the third trimester of pregnancy, and
after birth there was an additional diagnosis of a partly
abnormal confluence of pulmonary veins and an atrial
septal defect of type II, which occurs only postnatally.
When absent venous duct occurs in isolation or is
accompanied by small anomalies, the prognosis is better
if the umbilical vein does not bypass the liver [19]. In
the case of its extrahepatic outlet the prognosis is the
worst as it results in chronic volumetric overload of the
central venous system and cardiac cavities, which may
lead to cardiomegaly, oedema and circulatory insuffi-
ciency in the fetus [6, 16, 20]. The prognosis also
depends on the location and width of the shunt. If the
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zalezy rowniez od miejsca i szerokosci szantu. Jesli
szant jest waski, uktad wrotny bgdzie rozwijat sig¢ pra-
widlowo 1 taka sytuacja rokuje lepiej. Szeroki szant
wiaze si¢ z niedorozwojem lub brakiem uktadu wrot-
nego, co skutkuje zta prognoza [21]. Agenezja uktadu
wrotnego wiaze si¢ z kolei z licznymi powiktaniami
w zyciu postnatalnym, takimi jak obrzgk ptuc, guzy
i ogniskowa guzkowa hiperplazja watroby [6]. Nato-
miast brak DV z towarzyszacymi innymi anomaliami
czy obrzgkiem rokuje zle. Praca Staboulidou I
i wsp.[10] wskazuje, ze rokowanie dla przypadkow bra-
ku DV zalezy réwniez od wartosci przezierno$ci kar-
kowej (NT) i jest nickorzystne dla NT>95 percentyla,
podczas gdy dobre dla prawidtowych wartosci tego
pomiaru. Jednocze$nie autorzy wskazuja, ze w przypad-
kach izolowanego braku DV rokowanie bylo dobre
i urodzity sig¢ zdrowe dzieci. Dlatego tez w przypadku
stwierdzenia barku DV wskazane jest szczegoétowe
badanie anatomii ptodu, badanie echokardiograficzne,
oznaczenie kariotypu oraz monitorowanie dobrostanu
ptodu najlepiej w osrodkach trzeciego stopnia referen-
cyjnosci.

A. WOJITOWICZ, Z. KORDON, H. HURAS

shunt is narrow, the portal system will develop normal-
ly, so the prognosis is better. A wide shunt involves
hypoplasia or absence of the portal system, and, the-
refore - a bad prognosis [21]. Agenesis of the portal
system is in turn associated with numerous complica-
tions in postnatal life, such as pulmonary oedema,
tumours and focal nodular hyperplasia of the liver [6].
Absent venous duct accompanied by other anomalies
or oedema has bad prognosis. Staboulidou I et al. [10]
indicated that the prognosis for cases of absent venous
duct depends also on the nuchal translucency value
(NT) and is unfavourable for NT>95 percentile, while
it is good for normal values of the measurement. The
authors also indicated that in the cases of isolated
absence of the venous duct prognoses were good and
healthy infants were born. Therefore, if absent venous
duct is diagnosed, it is recommended to perform deta-
iled examination of fetal anatomy as well as echocar-
diography, karyotype determination, and monitoring of
fetal well-being, possibly at third-level reference cen-
tres.
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