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Resultados perinatales tras el diagnéstico ecografico prenatal de vena
umbilical derecha persistente

Raquel Martinez,*** Francisco Gamez, *** Juan de Ledn-Luis,** Gustavo Suarez,** Pilar Sanchez,*
Carmen Orizales*

Objetivo: describir las variables ecograficas y materno-perinatales de los casos diagnosticados prenatalmente con persistencia de la
vena umbilical derecha.

Pacientes y método: estudio descriptivo, de corte transversal-retrospectivo, de los casos diagnosticados prenatalmente en la Unidad
de Medicina Fetal del Departamento de Obstetricia y Ginecologia del Hospital General Universitario Severo Ochoa. Se registraron las
variables clinicas materno-fetales en el momento del diagnéstico, durante el seguimiento del parto y tras el nacimiento.

Resultados: de 9,198 fetos, 6 (0.06%) casos se diagnosticaron prenatalmente con persistencia de la vena umbilical derecha entre las 20
y 29 semanas de gestacion. La distribucion de sexos fue de 1:1. En todos los casos, el ductus venoso era permeable. Dos casos (33%)
tuvieron otras anomalias asociadas y los padres decidieron la interrupcion legal de su gestacion. No se encontraron anomalias cromoso-
micas asociadas. En los casos restantes, tras el nacimiento, el desarrollo neonatal fue adecuado.

Conclusion: a partir de nuestros resultados y revisada la bibliografia, ante el diagnéstico prenatal de persistencia de la vena umbilical
derecha, es necesario el estudio morfolégico complementario, exhaustivo, que incluya un estudio ecocardiografico fetal para descartar
otras malformaciones estructurales asociadas. La recomendacion de un estudio cromosémico debe individualizarse en funcién del tipo
de persistencia de la vena umbilical derecha y el tipo de anomalia estructural asociada.

Palabras clave: vena umbilical derecha persistente, diagnéstico ecografico prenatal, anomalia del sistema venoso fetal.

Objective: To describe the ultrasound findings, maternal and perinatal variables in cases with a prenatal diagnosis of persistence of right
umbilical vein.

Patients and methods: A descriptive analysis of cases with prenatal diagnosis of persistence of right umbilical vein in the Fetal Medicine
Unit, Department of Obstetrics and Gynecology, Hospital Universitario Severo Ochoa. We described ultrasound findings, maternal and
perinatal variables.

Results: We explored 9198 fetuses and 6 cases (0.06%) were diagnosis prenatally of persistent right umbilical vein, between 20 and 29
weeks of gestation. The male/female ratio was 1/1. Ductus venosus was presented in all cases. Two fetuses (33%) were proved to have
other structural anomalies and their parents opted for termination of the pregnancy. All cases had no chromosomal anomaly associated
and after birth, neonatal developments were favorable.

Conclusion: Based on our results and a literature review, after prenatal diagnosis of persistent right umbilical vein, an exhaustive morpho-
logical study, which included a fetal echocardiography, is mandatory in order to rule out other structural malformations. Indication for fetal
karyotype study has to be individualized considering persistence right umbilical vein type and other ultrasound findings.

Key words: persistent right umbilical vein, ultrasound prenatal diagnosis, fetal venous system anomaly.

Objectif: décrire les variables échographiques et maternelles et périnatales cas diagnostiqués avant la naissance de la veine ombilicale
persistante droite.

Patients et méthodes: Une étude descriptive, transversale, I'étude rétrospective des cas diagnostiqués avant la naissance dans I'unité
de médecine foetale, Département d’obstétrique et de gynécologie de I'hdpital universitaire Severo Ochoa. Les variables cliniques étaient
materno-foetale au moment du diagnostic, de suivi de livraison et aprés la naissance.

Résultats: 9.198 foetus, 6 (0,06%) cas ont été diagnostiqués avant la naissance avec la veine ombilicale persistante a droite entre 20
et 29 semaines de gestation. La répartition par sexe était de 1:1. Dans tous les cas, était la persistance du canal veineux. Deux cas
(33%) avaient d’autres anomalies associées et les parents ont décidé de la cessation légale de la grossesse. Il n’y avait pas d’anomalies
chromosomiques associées. Dans d’autres cas, apres la naissance ou le développement néonatal était adéquat.

ISSN-0300-9041 Volumen 80, num. 2, febrero 2012 73



Martinez R y col.

Conclusion: De nos résultats et revue de la littérature, le diagnostic prénatal de la veine ombilicale persistante a droite, il est nécessaire de
compléter I'étude morphologique, exhaustive, y compris une échocardiographie foetale pour exclure d’autres associés des malformations
structurelles. La recommandation d’un chromosome doit étre réglée en fonction du type de veine ombilicale persistante droite et le type
d’anomalie structurel associé.

Mots-clés: persistante veine ombilicale droite, le diagnostic échographique prénatale, I'échec du feetus systéeme veineux.

Objetivo: Descrever as variaveis ultra-sonograficos e materna e perinatal casos diagnosticados no pré-natal de veia umbilical persistente
direito.

Pacientes e métodos: descritivo, transversal do estudo, transversal retrospectivo de casos diagnosticados no pré-natal na Unidade de
Medicina Fetal do Departamento de Obstetricia e Ginecologia do Hospital Universitario Severo Ochoa. As variaveis clinicas foram materno-
fetal no momento do diagnostico, acompanhamento e entrega apds o nascimento.

Resultados: 9.198 fetos, 6 (0,06%) casos foram diagnosticados no pré-natal com veia umbilical direita persistente entre 20 e 29 semanas
de gestagao. A distribuicéo por sexo foi de 1:1. Em todos os casos, era patente ducto venoso. Dois casos (33%) apresentavam outras
anomalias associadas e os pais decidiram o fim legal da gravidez. Ndo houve anormalidades cromossdmicas associadas. Em outros
casos, apos o desenvolvimento de nascimento ou neonatal era adequada.

Concluséo: A partir dos nossos resultados e revisdo da literatura e para o diagnéstico pré-natal da veia umbilical direita persistente, é
necessario complementar o estudo morfolégico, exaustiva, incluindo um ecocardiograma fetal para excluir outras malformagdes estruturais.
A recomendacgdo de um cromossoma deve ser individualizada, dependendo do tipo de veia umbilical persistente direito e do tipo de

anomalia estrutural associada.

Palavras-chave: veia umbilical persistente direita, ultra-som diagnéstico pré-natal, falha no sistema venoso fetal.

1 avance en las técnicas ecograficas, mas concre-
tamente la alta resolucion y el uso del Doppler
color y la mayor profundidad en el conocimiento
y sistematizacion en la exploracién de la anatomia fetal,
son los principales responsables del aumento en el nimero
de las anomalias cardiovasculares diagnosticadas antes
del nacimiento.t23
Durante el desarrollo embrionario, el sistema venoso
estd constituido por tres pares de venas simétricas que
drenan al corazon: cardinales, umbilicales y vitelinas; estos
dos altimos son los principales vasos aferentes del higado
fetal. De forma habitual, la vena umbilical derecha y la
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porcién craneal izquierda de la vena umbilical izquierda
se atrofian y desaparecen, convirtiéndose la vena umbilical
izquierda en el conducto principal de sangre procedente
de la placenta. Durante la octava semana del desarrollo
embrionario, la porcién intrahepatica de la vena vitelina,
mas concretamente la rama portal izquierda, forma una
anastomosis entre la porcion intrahepéatica de la vena
umbilical izquierda y el ductus venoso, que se forma de
la coalescencia de los sinusoides hepaticos y que termina
por drenar en el seno venoso subdiafragmatico.*56

La persistencia de la vena umbilical derecha es la
anomalia venosa mas frecuente detectada antes del na-
cimiento,® con una prevalencia muy variable segln las
publicaciones, estimada entre 1:250 y 1:1250.7*2 Se han
propuesto diversos mecanismos etiol6gicos, unos teratogé-
nicos (por acido retinoico o déficit de folato)'®y otros por
la obstruccion temprana de la vena umbilical izquierda,
debida a la presion externa o por fenémenos tromboem-
bolicos procedentes de la placenta, en cuyo caso suelen
observarse focos hiperecogénicos a nivel del parénquima
hepético.'* Con frecuencia, la vena umbilical izquierda se
atrofia y puede permanecer asociada a la persistencia de la
vena umbilical derecha hasta en un tercio de los casos. En
general, la persistencia de la vena umbilical derecha puede
cursar con un drenaje intrahepatico (PVUD-I), de mejor
prondstico, donde la vena umbilical derecha conecta con el
sistema portal a nivel del seno venoso portal, dando lugar
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al ductus venoso (Figura 1) o con drenaje extrahepatico
(PVUD-E) de la sangre procedente de la vena umbilical
derecha que, sin paso hepatico, desemboca en la vena cava
inferior o en la auricula derecha, asociadas a agenesia
del ductus venoso. Se ha descrito una tercera variante de
persistencia de la vena umbilical derecha en la que aparece
COMO una vena supernumeraria intrahepatica que conecta
con la vena porta derecha.’®

El diagnostico ecografico prenatal de la persistencia
de la vena umbilical derecha se realiza, habitualmente,
durante el estudio morfoldgico fetal de rutina, en el corte
transverso en el que se mide la circunferencia abdominal.
En contraposicion con los casos normales (Figuras 1A'y
2), a este nivel se observa la vesicula biliar en un plano
medial a la porcidn intrahepatica de la vena umbilical
(entre el estomago a la izquierda y la vena umbilical a la
derecha) y continuia con el seno portal que se incurva hacia
la izquierda (Figuras 1B y 3). Los trabajos publicados
en los Gltimos afios han demostrado que el hallazgo de
persistencia de la vena umbilical derecha puede asociarse
con otras anomalias congénitas o presentarse de forma ais-
lada, en cuyo caso existe controversia en recomendar 0 no
pruebas adicionales, como el estudio cromosdmico fetal.

Diagnéstico ecografico prenatal de vena umbilical derecha persistente

Nuestro interés es analizar las variables clinicas materno
perinatales y las fetales en el momento del diagndstico de
persistencia de la vena umbilical derecha de forma que pue-
da servir al tratamiento actual de este hallazgo ecografico.

Estudio descriptivo, de corte transversal-retrospectivo,
de los casos con diagnostico ecografico prenatal de
persistencia de la vena umbilical derecha, establecido
entre enero de 2002 y diciembre de 2005, en las mujeres
embarazadas que acudieron a la Unidad de Diagnosti-
co Prenatal del servicio de Ginecologia y Obstetricia
del Hospital General Universitario Severo Ochoa de
Leganés, para estudio ecografico como parte del con-
trol habitual de su gestacion. El estudio ecografico lo
realiz6 un solo explorador especializado en diagndstico
prenatal mediante una sonda abdominal de 4-8 MHz
(GE Logic 400 Pro). El diagnostico de persistencia de
la vena umbilical derecha se fundamenté en los crite-
rios ecograficos previamente publicados:* 1) la vena
umbilical conecta con la vena porta derecha, en lugar
de hacerlo con la vena porta izquierda, 2) la posicion de

Figura 1. llustracion del sistema umbilico-portal con conexiones vasculares normales (A) y en caso de persistencia de vena umbilical
derecha (B). VCI, vena cava inferior; SH, sinusoides hepaticos; DV, ductus venoso; VP, vena porta; VUI, vena umbilical izquierda; VUD,
vena umbilical derecha
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Figura 2. Imagen ecografica de un corte transversal a nivel
abdominal de un feto de 26 semanas. Se visualiza la porcion
intrahepatica de la vena umbilical normal (izquierda) y la vesicula
biliar lateral a la vena umbilical. VUI: vena umbilical izquierda; VB:
vesicula biliar; E: estbmago; A: aorta.
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Figura 3. Imagen ecografica de un corte transversal a nivel abdomi-
nal de un feto de 20 semanas. Se visualiza la porcion intrahepatica
de la vena umbilical lateral a la vesicula biliar. Se objetiva la union
de la vena umbilical derecha con la vena porta derecha, por donde
el seno portal se incurva hacia el estomago PVUD: persistencia de
la vena umbilical derecha: VB: vesicula biliar; E: estmago; A: aorta.

la porcidn intrahepatica de la vena umbilical respecto a
la vesicula biliar es lateral y no medial, 3) la vena porta
se curva hacia el estomago (Figuras 1 B y 3). La edad
gestacional se obtuvo a partir de la fecha de la ultima
menstruacion o la longitud craneo-caudal, o ambas,
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durante el primer trimestre del embarazo. Enseguida
del diagndstico, el seguimiento de la gestacion estuvo
a cargo de los especialistas de nuestro centro, segin
los protocolos de la Sociedad Espafiola de Obstetricia
y Ginecologia, a lo que se sumo un control ecografico
mas exhaustivo, en funcién de las caracteristicas y la
evolucién de cada caso. En los fetos en los que se diag-
nosticaron otras anomalias asociadas se ofrecid a los
padres realizar un estudio de cariotipo fetal.

Todas las pacientes consintieron participar en el regis-
tro de los casos para su posterior andlisis y difusion. La
informacion referente a las variables maternas y perina-
tales, asi como la evolucién de la gestacion y postparto
de las historias clinicas fue anotada por un obstetra y
analizada de forma retrospectiva para su descripcion.

En nuestro centro, durante el periodo de estudio, enero
de 2002 a diciembre de 2005, se exploraron 9,198 fetos,
entre los cuales se registraron 6 casos diagnosticados
prenatalmente con persistencia de la vena umbilical
derecha, lo que corresponde a una prevalencia de 0.06%.

El Cuadro 1 describe los resultados obtenidos de las
variables fetales y perinatales de cada uno de los casos
diagnosticados con persistencia de la vena umbilical
derecha. Con anterioridad al diagndstico, en la mayoria
de las gestantes el control y la evolucién del embarazo
habian sido normales, con serologias maternas negativas
y resultados analiticos dentro de limites de normalidad,
excepto un caso de intolerancia a la glucosa, otro de
diabetes gestacional y otro en el que figuraba el con-
sumo de cocaina. En todos los casos, el diagndstico se
realiz6é a partir del segundo trimestre de la gestacién
con una mediana de edad gestacional de 22 semanas
(limites 20 y 29). Todos los fetos con persistencia de la
vena umbilical derecha presentaban un ductus venoso
con flujo anterégrado normal durante la contraccion
atrial, por lo que fueron catalogados como PVUD-I. No
se encontraron alteraciones cromosomicas. En los casos
asociados con otras anomalias, los padres decidieron la
interrupcion legal del embarazo. A excepcidn de estos
casos, el resto evoluciond adecuadamente, con 25% de
cesarea, todos con resultados perinatales favorables y
sin necesidad de ingreso a la unidad neonatal de cui-
dados intensivos.
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Diagnéstico ecografico prenatal de vena umbilical derecha persistente

Cuadro 1. Variables fetales y perinatales de los casos con diagnéstico prenatal de persistencia de vena umbilical derecha

EG en el momento del Otras malformaciones

diagnéstico (sem)

20 NO
20 CIR tipo |
Oligoamnios. AUU. Hipoplasia VI+ atresia

valvula Ao

21 NO

29 NO

21 Hipoplasia VI con atresia mitro-adrtica

PN 7,7 mm. Macroglosia.
25 NO

Cariotipo  EG al parto Sexo Peso al nacer  Evolucion

(sem) (gramos) neonatal

NR 39 Mujer 2820 Favorable
46XX - Mujer - ILE

NR 38 Varén 3115 Favorable

NR 41 Varén 2730 Favorable
46 XX - Mujer - ILE

46XY 38 Varén 2385 Favorable

EG: edad gestacional; CIR: crecimiento intrauterino restringido; AUU: arteria umbilical Unica; Ao: adrtica; VI: ventriculo izquierdo;
PN: pliegue nucal; NR: no realizado; ILE: interrupcion legal del embarazo.

De acuerdo con nuestros resultados, el diagnéstico prenatal
de persistencia de la vena umbilical derecha es poco fre-
cuente, alrededor del 0.06% en nuestra serie, ligeramente
inferior a la que se publica en otros estudios.”*? Este hecho
podria deberse a que, por una parte, en nuestro centro se
explora toda la poblacién del area sanitaria, sin que nos
sean derivadas pacientes de otros centros, por lo que la
podriamos considerar una poblacion de bajo riesgo. En
nuestra serie tomamos como denominador comun el nd-
mero de fetos estudiados y no el nimero de gestantes o
de recién nacidos. Sin embargo, nuestros resultados van
en la linea de las Ultimas publicaciones, que encuentran
una prevalencia inferior a la publicada por los primeros
estudios, tal vez por haber sido realizados en poblaciones
de alto riesgo o con relativos sesgos de seleccion.tit14
Este hecho también se observa en cuanto al porcentaje
de anomalias asociadas en los casos de persistencia de la
vena umbilical derecha, ya sean estructurales o cromo-
somicos. Jeanty en 1990 publico los primeros 6 casos
diagnosticados prenatalmente por ecografia y encontré
una asociacion de 50% entre persistencia de la vena um-
bilical derecha y malformaciones estructurales. Estudios
posteriores matizan este grado de asociacion en torno al
20-25%, principalmente con defectos cardiacos, musculo-
esqueléticos, genitourinarios y gastrointestinales.'®

Dado que los casos con persistencia de la vena umbilical
derecha se asocian con anomalias estructurales y éstas, a
su vez, suelen asociarse con anomalias cromosémicas, la
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recomendacion habitual en los casos de persistencia de
la vena umbilical derecha no aislada es la de realizar un
estudio cromosomico fetal &% Para apoyar este hecho, se
publicaron algunos casos en los que se asociaba persisten-
ciade la vena umbilical derecha y trisomia 18 o sindrome
de Noonan.'"18

En lineas generales, la aparicion del Doppler y de las
nuevas técnicas ecograficas 3D/4D, ha permitido mejor
comprension del sistema cardiovascular fetal y cada vez
son mas numerosas las series de casos que se publican
con diagnostico de persistencia de la vena umbilical de-
recha.’®? Con base en el conocimiento actual, la mayoria
de casos de persistencia de la vena umbilical derecha
presentan un drenaje intrahepatico, aparecen de forma
aislada y presentan buen pronéstico postnatal. En nuestra
serie, todos los casos fueron de P\VUD-I. Dos de los seis
casos presentaron malformaciones estructurales asociadas,
ambos con cardiopatia congénita, sin alteraciones cromo-
somicas, y los padres optaron por la interrupcion legal de
la gestacion. En los casos restantes (67%), el hallazgo de
persistencia de la vena umbilical derecha fue aislado y de
buen prondstico perinatal.

Recientemente, Weichert y su grupo*? revisaron 302
casos publicados entre 1942 y 2010 y encontraron que
16 (5.3%) eran PVUD-E, todos asociados con anomalias
estructurales y mal pronoéstico, debido a insuficiencia
cardiaca congestiva relacionada con el aumento del flujo
en el sistema venoso sistémico. En estos casos, el porcen-
taje de cromosomopatias fue de 18.8%. Los 286 restantes
(94.7%) eran PVUD-I y de éstos, 60 (21%) presentaron
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alguna anomalia asociada. Unicamente se registré un caso
de trisomia 18 (0.3%) del total de PVUD-1 y (1.6%) de los
PVUD-I con anomalia estructural asociada.

En conclusion, en los casos de persistencia de la vena
umbilical derecha se aconseja realizar un estudio fetal
exhaustivo que incluya una exploracion ecocardiografica
fetal 7101516 E] estudio del cariotipo fetal es recomendable
en los casos de PVUD-E, y no es recomendable en los
casos de PVUD-I no asociados con otras anomalias. En
cuanto a los casos de PVUD-I, con anomalia estructural
asociada, dada la baja tasa de cromosomopatia (1.6%), se
deberia individualizar la recomendacién de un estudio cro-
mosomico, dependiendo del tipo de anomalia asociada o
de la existencia de marcadores ecograficos de aneuploidia.
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