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INTRODUCCION

En la primera mitad del Siglo XX, Spivack describi6 las peculiaridades
anatomicas de la circulaciéon umbilical. Son las encargadas del
intercambio de sangre entre la placenta y el feto, las arterias y vena
umbilical, aunque desempefian misiones contrarias a la de los vasos

arteriales y venosos de la vida postnatal.

Asi, las arterias umbilicales, con circulacion sanguinea de baja presion,
devuelven a la placenta la sangre cargada de desechos metabolicos para
su oxigenacidén y depuracion. Por el contrario, la vena umbilical, con

circulacion sanguinea de alta presion, aporta al feto la sangre renovada.

Los vasos umbilicales se originan a partir de las lagunas vasculares
mesodérmicas que rodean a la alantoides, a la altura del pediculo de
conexion que une el embrion con la placenta y que da lugar, en estadios
mas avanzados, al cordon umbilical.

Inicialmente el cordon lleva dos arterias y dos venas umbilicales, ambas

estructuras rodeadas por tejido conjuntivo mucoso.

La vena umbilical derecha degenera con rapidez, desapareciendo al final
del periodo embrionario. Se habla de que comienza a obliterarse en la
cuarta semana y tiende a desaparecer en la séptima. De esta forma la
vena umbilical izquierda se convierte en el unico conducto que devuelve
la sangre que se ha reoxigenado en la placenta.

Por lo tanto la circulacion umbilical a diferencia de lo que ocurre en la

circulacién intraembrionaria, que lo habitual es que exista una sola



arteria acompanada de una o dos venas, esta constituida por dos arterias

y una vena.

Desde el punto de vista macroscépico los vasos umbilicales del cordon
presentan mayor longitud que el cordon umbilical, por lo cual van a
arrollarse en torno a su eje longitudinal. A lo largo de toda su longitud el
cordon umbilical presenta cisuras o constricciones, parciales o
completas, que sectorizan a los vasos umbilicales en segmentos de

dimensiones variables.

La organizacion parietal de las venas umbilicales estd constituida por
tres capas:

La Intima, est4 constituida por un endotelio continuo, que descansa sobre
una membrana basal discontinia y una membrana o varias membranas
elasticas internas, que separan esta de la tinica media.

La media es marcadamente muscular, con fibras musculares lisas que se
disponen en sentido longitudinal y oblicuo entremezclandose entre si,
fibras de colageno, delgadas laminillas eléasticas, y matriz extracelular
completan esta tunica.

Si bien no existe una clara membrana limitante externa que separe la
capa media de la adventicia, esta ultima es posible diferenciarla porque
las células musculares lisas que se observan en su interior se agrupan en

paquetes individualizados que adoptan una orientacion longitudinal.

Cuando se compara la estructura de la vena umbilical con respecto a las
arterias, estas tienen menor calibre y mayor diametro, la capa media de
las venas estd menos estructurada, presentando una orientacion y

agrupacion de las células musculares lisa mas irregular, la membrana
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limitante interna es constante, mientras que en las arterias va perdiendo
progresivamente esta membrana con el paso del tiempo.

En esta capa no se han observado fibras nerviosas y son sustancias
vasodilatadoras, como las prostaciclinas, y vasoconstrictoras, como las
endotelinas, secretadas por las células endoteliales, las que regular el
tono vasomotor de estos vasos.

En el interior de estos vasos la sangre que circula a través de estos vasos
también difiere de la sangre postnatal, esencialmente por la inmadurez de

los leucocitos y por la gran cantidad de células precursoras que posee.

Al exponer los origenes de la circulacion feto placentaria, no podemos
obviar en nuestra explicacion el desarrollo tanto de las venas umbilicales

como el de las venas vitelinas

- Las venas vitelinas u onfalomesentéricas, desde las paredes de la
vesicula vitelina, penetran en el septum transversum y desarrollan
anastomosis dentro y fuera del higado.

Fuera de éste, las dos venas y sus conductos anastomoticos
laterolaterales (dos ventrales y una dorsal), se relacionan en su evolucion
con duodeno y formaran posteriormente la vena porta hepatica.

Dentro del higado forma sinusoides hepaticos, que constituiran plexos
vasculares intrahepaticos y se encargara de drenar la sangre procedente

de la vena porta hepatica hasta el seno venoso.

- Las venas umbilicales se originan en las vellosidades corionicas, en su
recorrido por el pediculo de conexion el sistema umbilical queda
reducido a una sola vena, pero en el interior del embrién son dos vasos

venosos simétricos e independientes, derecho e izquierdo, que alcanzan
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en el septum transversum y terminan en el seno venoso.

Inicialmente a nivel del septum ambas venas caminan a los lados del
esbozo hepatico. Desde las venas umbilicales comienzan a aparecer
multiples conexiones con el plexo capilar sinusoide hepatico,
posteriormente ambas venas son invadidas por el higado, hecho que hace
que las porciones intrahepaticas desaparezcan como tales vasos y drenen
directamente al higado combinandose con el plexo intrahepatico de las

venas vitelinas .

También desaparece con rapidez el resto de vena umbilical derecha, pero
no asi la izquierda, que no solamente se mantiene, sino que se
hipertrofia, haciendo pasar por ella toda la sangre que desde la placenta

llega al plexo sinusoide.

Simultaneamente uno de los vasos sinusoides se va dilatando, hasta
alcanzar un calibre que lo destaca de los demas. Su progresiva
hipertrofia lo convierte en un grueso tronco (conducto venoso de
Arancio o ductus venoso), que deriva gran parte de la sangre que entra
en la vena umbilical izquierda directamente a la vena cava inferior. Su
mision sera hacer pasar una parte de sangre que viene de la placenta,

directamente a la vena cava inferior, sin derivar por el plexo sinusoide.
La porcion craneal de la vena umbilical derecha formard la parte
terminal (hepatica) de la vena cava inferior, mientras que la izquierda es

transicional.

Los esquemas 1, 2, 3 y 4 reflejan lo antes descrito.
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ESQUEMA 1.Evolucion de las venas vitelinas y
umbilicales. Donde se destaca como la porcion
proximal de las vitelinas, se desarrolla en el higado.

ESQUEMA 2. Evolucion de las venas vitelinas y

umbilicales. . Se inicia la formacion de los plexos

sinusoides hepaticos; se establecen tres anasto-
mosis entre las vitelinas .
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ESQUEMA 3. Evolucion de las venas vitelinas y
umbilicales. Aumentan los sinusoides hepéticos,
comenzando a destacar el conducto de Arancio.
Obsérvense las porciones atrofiadas e hipertro-
fiadas de las umbilicales y de las vitelinas.

ESQUEMA 4. Evolucion de las venas vitelinas y um-
bilicales. Constitucion de la parte proximal de la
vena cava inferior y de la porta
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De esta manera, como describen en los tratados de Embriologia Humana,
se puede resumir en:

La vena umbilical derecha y la parte caudal de la vena umbilical
izquierda entre higado y seno venoso se degeneran. La parte caudal
persistente de la vena umbilical izquierda se transforma en la vena
umbilical, que lleva toda la sangre de la placenta al embrion. Se
desarrolla dentro del higado una derivacidon venosa, el ductus venoso,
conectando la vena umbilical con la vena cava inferior, permitiendo que

la sangre de la vena umbilical acuda directamente al corazon.

La primera referencia en la literatura sobre la persistencia de la vena
umbilical derecha es del ano 1826, cuando Mende describio, tras la
realizacion de la autopsia de un neonato con dextrocardia, una vena
umbilical aberrante que discurria por encima del higado y drenaba
directamente en la auricula derecha. Este feto asociaba también una

arteria umbilical Uinica.

Putschar, en 1938, estudi6 un feto a término, fallecido en periodo
neonatal, con multiples malformaciones gastrointestinales descubriendo
en ¢l un vaso venoso umbilical supernumerario que no conectaba con la

circulacion portal, que drenaba directamente en la auricula derecha.

Shryock, en 1942, describié un caso similar al de Mende, en un feto que
asociaba Simpus dipus (feto malformado en el cual las extremidades
inferiores estan fusionadas, pero tiene los dos pies formados), con vena
umbilical andémala y otras anomalias. Como curiosidad, esta vena
aberrante describia un trayecto por la cara inferior del higado aportando

su flujo por igual a la auricula derecha.
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Hoffert y Strachman, en 1960 publican el caso de una paciente de 13
dias de vida, que tras un parto completamente normal, ingresa con
clinica sugestiva de estenosis hipertréfica de piloro. En el acto
quirtrgico, ademads del tumor pilorico del tamafio de una uva, se objetiva
un tracto vascularizado que discurria libre por el peritoneo desde el hilio
hepatico terminado en la pared anterior del abdomen, bajo la superficie
del ombligo. Esto parece representar una vena umbilical libre y
persistente. Esta, durante su curso a través de la cavidad, comprimia la
segunda porcion del duodeno, colon transverso e ileon contra la pared
abdominal posterior, causando obstruccion de estas visceras. Ademas, el
caso llamaba también la atencidon, por la presencia concomitante de dos
anomalias congénitas en el paciente capaces de producir obstruccion

intestinal.

Prust y Eskandari, en 1967, presentaban un caso similar al anterior, pero
esta vez en una paciente de 27 afos en su sexto mes de gestacion, a la
que se le sometid a cirugia por una sospecha de pseudoobstruccion
intestinal. Como en el caso anterior, los hallazgos intraoperatorios
consistieron en una banda vascular a tensiéon con un extremo en la
superficie peritoneal del ombligo y el otro en la vena porta. Esta
discurria comprimiendo asas intestinales, colon transverso y duodeno,
sin presentar union, anastomosis ni adherencia con ninguna estructura y
el estudio anatomopatoldgico posterior informo6 de: “remanente de la

Vena Umbilical de 6 cm. de longitud y 6,5 mm de didmetro™.
White, en 1969, publico el caso de un neonato que presentaba una vena

umbilical derecha persistente que se anastomosaba con la vena cava

superior en forma de caput medusae (cabeza de medusa), sin relacion
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alguna con el higado. La vena umbilical permanecia aislada por debajo
de la linea alba, sin que la sonda umbilical pudiera evidenciar ninguna

conexion con el sistema porta.

Renhder (1971) publicé el caso de un feto, fallecido en periodo neonatal
en el que en su autopsia se evidencio la presencia de un vaso umbilical
persistente, sin conexion con el sistema porta, que asociaba pentalogia de
Cantrell, tetralogia de Fallot, Ductus arterioso ausente, arteria umbilical

unica y agenesia de Ductus venoso.

Leonidas y Fellows, en 1976, publicaron lo que definieron como un
hallazgo tnico, que posteriormente se descubriria que no era tal. Este
consistid6 en que, tras la realizacion de un cateterismo de vasos
umbilicales en un neonato con sindrome de Noonan, se descubrieron la
ausencia de ductus venoso y de cualquier otra conexién con el sistema
porta hepatico. La Vena umbilical derecha persistente drenaba
directamente en la vena cava inferior a nivel de las iliacas. Ademas,

presentaba una arteria umbilical tnica y una doble vena umbilical.

Painter, en 1977, publica los resultados de una autopsia a la que somete a
un neonato, en el que se describen cuatro vasos en el cordon umbilical.
Ese cuarto vaso lo identifican como la persistencia de la porcion caudal
de la vena umbilical derecha. Este feto presentaba multiples anomalias
congénitas incluyendo ectopia cordis, higado bifido, labio leporino

bilateral y paladar hendido.

Wunderlinch, ese mismo afio, publica el caso de un feto con una vena

umbilical derecha persistente, con la creencia que la compresion de ese
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cordon umbilical era el responsable de la aparicion de anomalias en el
complejo QRS del electrocardiograma fetal, por lo que recomienda

investigar cada cordén umbilical con el fin de detectar estas anomalias.

Theander y Karlsson, en 1978, presentaron el caso de un neonato varon
que tras ataque de cianosis horas después del parto, requirié de
cateterismo umbilical. Tras el intento fallido de cateterizar la arteria
umbilical derecha, se realizd una angiografia, en el que se mostraba un
vaso de solo dos milimetro de diametro que discurria oblicua al
hemidiafragma derecho sin relacion ni anastomosis con el sistema porta.
Esta estructura drenaba directamente en la auricula derecha. El feto
presentaba, como anomalias asociadas, situs anormal del corazon y el
higado, ademés de una pequefia comunicacion interauricular derecha-
izquierda. Es necesario remarcar que hasta la realizacion de Ia
angiografia, el diagnostico a descartar por parte del equipo médico era el
de un sindrome de poliesplenia, por eso se determindé que para un
correcto diagnoéstico radioldgico de esta entidad, seria necesaria esta

prueba.

Hubo que esperar hasta principios de los afios 80, fecha en la que se
comenzaron a publicar trabajos relacionados con la evaluacion venosa

fetal.

Asi Fliegel (1984) describié el caso de un neonato, mujer, nacida a las 33
semanas de gestacion, con un peso de 2.355g, que después de la
colocacion de un catéter umbilical, al realizar la radiografia de control,
se objetivaba una circulacion atipica de la vena umbilical similar al de la

arteria umbilical. Tras la instilacion directa de 2ml de Telebrix® 30
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(contraste yodado), bajo fluoroscopia, se observo la conexion directa del
vaso cateterizado con la vena cava inferior, sin conexion con el ductus
venoso o el sistema porta hepatico. En este caso, se objetivd una

hidroanencefalia, sin otras malformaciones congénitas asociadas.

Singh, en 1984, publica el caso de un paciente que durante el estudio de
la hipertension portal que padece, se descubre una vena umbilical
colateral que drena a la rama derecha de la vena porta, que

probablemente representa la persistencia de la vena umbilical derecha.

Bell, en 1985, publicd un caso de un neonato mujer, nacida por parto
vaginal de vértex tras inicio espontaneo de trabajo de parto a las 30
semanas de gestacion, con un peso de 1450g. La vena umbilical drenaba
directamente en la vena cava superior, ademas de objetivarse una
agenesia de ductus venoso y arteria umbilical unica. En cuanto a las
malformaciones asociadas, destacaban: defectos del septo interauricular,
comunicacion interventricular (= 4 cm.), conexiones anOmalas del
sistema venosos pulmonar, agenesia renal y ureteral izquierda, ttero
unicornual derecho (con ausencia de ligamento ancho y ligamento

redondo izquierdos), focomelia en pierna izquierda.

Fue en la década de los 90 cuando se produjo un punto de inflexion en el
estudio de la persistencia de la vena umbilical derecha. Jeanty (1990) es
el primer autor que afiadi6 la técnica ecografica para el diagndstico de
esta variacion anatdmica, marcando lo que a la postre se convirtieron en

las directrices del estudio de esta entidad.
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Este autor publica la primera serie de casos de persistencia de la vena
umbilical derecha, entidad que se creia hasta entonces como muy rara,
con tan solo 12 casos publicados en 150 anos, desde que Mende

publicara en 1826 el primero de ellos.

Es la primera vez que se publica en la literatura un caso de diagnostico
prenatal por ecografia de esta anomalia, estableciendo los criterios para
su deteccion mediante ultrasonidos:

1. La vena umbilical conecta de manera anormal con la porcion
intrahepatica de la vena porta derecha en vez de la vena porta izquierda.
2. La posicion de la porcidn intrahepatica de la vena umbilical es lateral,
comparada con la vesicula biliar, en vez de situarse medialmente.

3. La vena portal gira en direccion al estdmago, en vez de dirigirse en

direccion opuesta.

Diagnostic6 seis casos de persistencia de vena umbilical derecha durante

el periodo entre Enero de 1989 y Mayo de 1990.

Dos de ellos no presentaban malformaciones asociadas en un primer
diagnostico prenatal, confirmandose la persistencia de la vena umbilical
derecha en la etapa postnatal. El tercero presentaba un Crecimiento
Intrauterino Retardado (CIR) severo. El parto se produjo en la semana

27, falleciendo pocas semanas después.

Los otros tres fetos con PVUD presentaron anomalias asociadas:
El cuarto feto presentd Arteria Umbilical Unica (AUU) y bocio,
considerado como una anomalia incidental ya que la madre recibia

tratamiento para hipertiroidismo; presentaba también un aneurisma del
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septo auricular y taquicardia, que desemboc6 en hydrops transitorio. El
feto presentd un desarrollo postnatal precoz normal.

El quinto feto presentd6 multiples anomalias: Translucencia nucal
aumentada, miembros cortos, ascitis sin hydrops, pliegue simiesco,
hipospadias y conducto alantoideo remanente. El cariotipo era normal.
La gestacion finalizd mediante interrupcion voluntaria del embarazo
(IVE).

El ultimo feto fue diagnosticado de atresia mitral, doble salida del
ventriculo derecho y coartacion aortica. Se le realizd cirugia cardiaca
pero en el momento de la publicacién del articulo el autor describia que

su pronostico era reservado.

Divididas por aparatos, los casos de persistencia de vena umbilical
derecha descritos en el estudio de Jeanty presentaban las siguientes

malformaciones:

- Gastrointestinales
. Anomalias de la segmentacion hepatica y posicion del

ligamentum teres.

. Intestino hiperecogénico.
. Ascitis.
- Cardiovasculares
. Atresia mitral.
. Coartacion de aorta.
. Doble salida del ventriculo derecho.
. Hidrops.
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- Musculo-esqueléticas

J Miembros cortos.
. Pliegue simiesco.
- Genitourinarias

. Hipospadias.

. Conducto alantoideo remanente.
- Miscelanea

. Arteria umbilical tnica.

. Pliegue nucal engrosado.

Jeanty en sus conclusiones afirmaba que, a pesar de considerarse una
entidad rarisima, con soOlo 12 casos publicados en la literatura,
probablemente se haya sobrevalorado su prevalencia.

No presenta datos de incidencia ni de tasa de falsos positivos, ya que en
su centro sanitario no se realizaba la blisqueda de manera sistematica

siendo ¢l el tinico que documento sus hallazgos.

En cuanto a la tasa de malformaciones asociadas, aporta una cifra del
50%, cifras mucho menores que las publicadas hasta el momento, pero
todavia altas y en muchos casos asociadas con patologias dificilmente

compatibles con la vida extrauterina.

La consider6 como una anomalia de facil diagnostico que no requeria de
nuevos cortes durante la realizacion de la ecografia, ya que los
profesionales utilizan el didmetro abdominal, empleado en la biometria
fetal. La prevalencia exacta de esta entidad es dificil de aseverar, ya que

solo habia publicados 12 casos en la literatura y probablemente ésta esté

21



poco diagnosticada. Recomendd también un estudio en profundidad para

todos aquellos fetos con diagnostico por ultrasonidos de PVUD.

En 1994, Hill dio a conocer los resultados de un estudio observacional,
prospectivo, en el que se realizaron ecografias a 15237 mujeres a partir
de la semana 15 de embarazo, con el fin de valorar su tasa de deteccion
de esta enfermedad y valorar los resultados perinatales en aquellos fetos

que presentaban persistencia de la vena umbilical derecha.

Se detectaron 33 casos de PVUD, con lo que calculé una incidencia de
1:476 estudios ecograficos. Seis de esos 33 fetos (18,2%) presentaban
anomalias congénitas mayores asociadas al sistema vascular.

Concluy6 que la realizacion de ecografias cuidadosamente en el segundo
y tercer trimestre del embarazo podia detectar una persistencia de vena
umbilical derecha. Cuando se detectase esta anomalia, se deberia realizar
un estudio anatémico completo, incluyendo ecocardiografia, para

descartar otras malformaciones congénitas serias.

Kirsch et al. (1996) presentaron datos de una serie cuyos resultados
contrastaban con las cifras aportadas hasta la fecha. Diagnosticaron
nueve casos de persistencia de vena umbilical derecha via ecografia
prenatal entre 1992 y 1994, realizando estudio morfoldgico detallado en

todos ellos y ecocardiografia fetal en seis de ellos.
En ocho de los nueve casos a estudio, el hallazgo ecografico de PVUD

fue aislado, sin identificar otras malformaciones morfologicas ni pre ni

postnatalmente. En un caso, con sospecha de hipospadias, se confirmo en
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estudio postnatal. Se realizd ecocardiografia fetal que resulté normal en

seis de ellos.

Poco a poco, la cateterizacion de vena umbilical fue sustituyéndose por
cateterizacion de arteria umbilical, por lo que comenz6 a decaer la
casuistica. En 1996 se establece la ecografia obstétrica como la técnica

primaria de diagnoéstico de persistencia de vena umbilical derecha.

Estos autores concluyeron que la variante intrahepatica de persistencia
de vena umbilical derecha ocurre como hallazgo aislado con mayor
frecuencia que lo descrito anteriormente, ya que calcularon una
incidencia de 1:250 ecografias realizadas. Sus datos indican que esta
variante no representa el hallazgo ominoso que se suponia hasta el
momento. Defienden, también, que hasta disponer de series mayores, el
estudio morfologico exhaustivo y la ecocardiografia fetal deberian seguir

al diagnostico ecografico de PVUD intrahepatica.

Shen, en 1996, tras la realizacion de 3200 ecografias entre Enero de
1994 y Octubre de 1995, afiade ocho casos a los ya publicados por
Jeanty.

Las caracteristicas demograficas se muestran en la siguiente tabla. En

todos los casos, la variante de persistencia de la vena umbilical derecha

era intrahepatica.

23



Caso Edad Deteccion Peso RN Paridad Anomalias Sexo
(semanas) asociadas

1 25 22 2800 g G2P1 No F
2 38 20 3900 g G7P4 No M
3 29 21 3200 g Go6P4 No M
4 24 20 3600 g G2P1 Dextrocardia F
5 27 22 3400 g G9P5 No M
6 25 21 3400 g G4P3 No F
7 22 24 3200 g G2P1 NO F
8 29 22 G2P0 LV.E.

Ninguno de ellos presentaba malformaciones mayores asociadas. En
todos los casos, a excepcion del caso 4, la persistencia de la vena
umbilical derecha fue la Gnica anomalia detectada. En el caso numero 4,
se diagnostico también de dextrocardia. El cariotipo, realizado debido al
diagnostico de dextrocardia fue 46 XX. Tras el parto, se confirmo el
diagnostico ecografico.

Siete fetos de los anteriormente descritos ya habian nacido en el
momento de la publicacion, presentando en todos los casos una

evolucion favorable tras afio y medio de seguimiento.

Shen postula ademads, que esta entidad estd frecuentemente asociada con
serias malformaciones congénitas, la mayoria de ellas diagnosticables
por ecografia, por lo que se debe realizar un estudio exhaustivo del feto.
Si estas malformaciones no se encontrasen, se deberia considerar a esta
entidad como benigna, sin que requerir evaluacion posterior.

La realizacion de cariotipo, por su parte, se realizara en funcién de las

malformaciones asociadas.
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Este autor presentaba una incidencia de 1:450 diagndsticos ecograficos,
estando de acuerdo con Jeanty que esta entidad seria mas frecuente de
los que se pensaba antes de 1990, siendo la falta de busqueda sistematica
la posible causa de su baja prevalencia.

En cuanto a los resultados neonatales, en contraposicion a los publicados
anteriormente, la diferente naturaleza de la poblacion a estudio seria la

causa de los mejores resultados obtenidos.

Lai (1998) publicod dos casos de persistencia de vena umbilical derecha
junto con una revision de los casos publicados hasta el momento. Merece
la pena destacar que encontr6 tanto un caso en su variante extrahepatica

como en su variante intrahepatica.

El primero de ellos, se trataba de una gestante de 33 afios, remitida a las
32 semanas de amenorrea por sospecha ecografica de cardiomegalia
fetal. El ecocardiograma fetal mostr6 una vena umbilical derecha
persistente dilatada con un recorrido extrahepatico a lo largo de la
superficie hepatica hasta drenar directamente en la vena cava inferior. El
ductus venoso estaba ausente. Se sospechd un defecto del septum
secundum atrial. El corazén estaba levemente dilatado, en limites
ligeramente superiores a la normalidad. En la ecocardiografia fetal
realizada a los 17 dias de vida se objetivo el defecto en el septo auricular.

Tras su reparacion, el sujeto permanecié asintomatico.

El otro caso se dio en una gravida de 30 afios, remitida a las 28 semanas
de amenorrea por presencia de vena umbilical derecha persistente en
ecografia de rutina. El ecocardiograma fetal mostré6 una PVUD en su

variante intrahepatica, que conecta directamente con el sistema porta.
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Este autor realizd una revision de la bibliografia publicada hasta ese
momento, mostrando 22 casos de diagndstico postnatal de PVUD, tanto
radiolégico como realizado mediante autopsia. 9 se asociaron con
malformaciones cardiacas congénitas. Concluyo que es una entidad que
puede ocurrir entre el 0.2 y 0.4 % de los fetos en poblacion de screening.
Malformaciones cardiacas congénitas mayores pueden estar presentes
entre un 7 y 15% de los casos diagnosticados de persistencia anormal de
las venas umbilicales. Recomendaban la evaluacién ecocardiografica
fetal de todos los casos con diagnostico ecografico de sospecha de

PVUD.

En el afio 2000, se produjo un cambio en la forma de estudiar la
persistencia de la vena umbilical derecha. Hasta este momento los casos
publicados anteriormente en la literatura se limitaban a hallazgos
incidentales durante la realizacion de una autopsia, cirugia o

cateterismos umbilicales.

A partir de este momento, y gracias en gran medida a la introduccion del
diagnostico prenatal en el estudio de esta entidad, se realizaron estudios
de series de casos, descubriendo que se trataba de una caracteristica
anatOmica mas frecuente de lo que se pensd en un principio y que se

asociaba con un porcentaje menor de malformaciones.

Blazer, en el afio 2000, publicé en su trabajo que tenia como objetivos
estimar la frecuencia de deteccion ecografica de persistencia de vena
umbilical derecha en su poblacion obstétrica, la mayoria de ellas
gestaciones de bajo riesgo obstétrico, asi como observar su asociacion

con malformaciones congénitas y los resultados perinatales de estos

26



fetos. Refiere para ello que las series publicadas con posterioridad a
Jeanty aportan datos inconstantes sobre las malformaciones congénitas

significativas asociadas, que se mueven en un rango entre el 11 y el 50%.

La poblacion a estudio consistia en todas aquellas mujeres que deseaban
un estudio precoz de deteccion ecografica de anomalias y aquellas
remitidas por sus obstetras. Un 87% presentaba bajo riesgo de anomalias
congénitas mientras que un 13% poseian riesgo elevado de padecer

malformaciones.

De las 30.240 ecografias que realiz6 a lo largo de 10 afos, entre 1990 y
1999, el 83% se llevaron a cabo con sonda transvaginal entre las 14 y 16
semanas de gestacion, mientras que el 17% se realizé6 mediante ecografia

abdominal entre las semanas 18 y 26.

Se realizd diagnéstico ecografico de persistencia de vena umbilical
derecha en 69 fetos, todos ellos procedentes de la poblacion de bajo
riesgo, detectandose en el 87% de ellos en el examen de la semana 14-16

de gestacion. En 60 de los 69 casos (87%), la PVUD fue un hallazgo

aislado sin malformaciones pre o postnatales durante su seguimiento.
Entre los otros nueve fetos, seis tuvieron anomalias ecograficas

transitorias que desaparecieron antes del parto, el resto presentaron la

siguientes anomalias que observamos en la tabla posterior.
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Edad gestacional Malformaciones ecograficas
Caso Finalizacion
(sem) asociadas
1 16 Hernia diafragmatica congénita  Parto:36s "neonatal(postoperatorio)
2 15 Doble sistema colector urinario Sano
3 14 Quiste pararrenal Resolucion quiste. Sano
4 16 Arteria umbilical Unica Sano
5 15 Quiste renal inico Resolucion quiste. Sano
6 14 Edema nucal Resolucion edema. Sano
7 15 Higroma quistico Resolucién higroma. Sano
8 16 Higroma quistico Resolucién higroma. Sano
9 14 Higroma quistico Resolucion higroma. Sano

El cariotipo fue normal en estos nueve fetos. Los 68 fetos fueron
normales tras el parto y durante su seguimiento; el feto con hernia
diafragmatica congénita nacié a las 36 semanas de gestacion y fallecid

inmediatamente después del acto operatorio para su correccion.

Presenta una incidencia de 1:438 examenes ecograficos, similar a las
cifras publicadas por Hill (1:476) y Shen (1:450) y menores que las
cifras de 1:250 publicadas por otros autores como Kirsch. Sus hallazgos
ecograficos arrojan una tasa de malformaciones severas asociadas del
1.4% en fetos con PVUD, cifra mucho menor que las publicadas
anteriormente. Realizé también un analisis bibliografico tanto de todos
los casos como de las series de casos publicados hasta el momento en la
literatura, que observamos en la siguiente tabla. Este autor remarca que
todos los casos de PVUD en su variante extrahepatica presentaron
anomalias fetales cromosomicas asociadas. A pesar de la supuesta
asociacion entre €stas y la persistencia de la vena umbilical derecha, s6lo

se observod un caso de cromosomopatia. Se postulé la necesidad de
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nuevos estudios para valorar su asociacion, recomendandose la

realizacion de cariotipo, especialmente cuando la persistencia de la vena

umbilical derecha se asocia a otras alteraciones ecograficas.

Como conclusion, basandose en sus datos y en las series publicadas

hasta ese momento, Blazer postuld que la persistencia de la vena

umbilical derecha es frecuente. Se debe realizar un estudio ecografico

exhaustivo cuando esta entidad se diagnostica y la realizacion de

estudios cromosomicos se justifica ante la presencia de anomalias

ecograficas. En ausencia de malformaciones asociadas, la persistencia de

vena umbilical derecha es una condicidén inocua y conlleva un buen

pronostico.

Casos publicados de Persistencia de Vena Umbilical Derecha.

Autor N° casos Tipo Malformaciones congénitas asociadas

Situs inversus, sieromielia, AUU*, rifion ectdpico,
Shryroc et al. 1 EH

hidronefrosis bilateral.
Leonidas yFellows 1 EH Sindrome Noonan, AUU

Apex cardiaco derecho, AUU, malrotacion
Theander y Karlsson 1 EH ) ) o

intestinal, higado izquierdo.
Fiegels y Nars 1 EH Hidrocefalia

Retorno venoso pulmonar anormal, agenesia renal
Bell et al. 1 EH

unilateral, focomelia, AUU.
Ricklan et al. 1 IH Ductus Arterioso Persistente
Ariyuki et al. 1 IH Sano

Ventriculo lateral agrandado, dilatacion leve de III
Moore et al. 1 IH

ventriculo.

Defecto en el septo interauricular, Dilatacion vena
Chiappa et al. 1 EH

cava inferior, AUU
De Catte et al. 1 EH Trisomia 18

EH Defectos del septo interauricular
Lai 2
IH Sano

*AUU: Arteria Umbilical Unica; IH: Intrahepatica; EH: Extrahepatica.
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Series de casos publicados de Persistencia de Vena Umbilical Derecha.

Malf. severas

Malformaciones congénitas

Autor Casos | Incidencia | Tipo
(%) asociadas

Normal(3).
AUU*, bocio, aneurisma del septo
interauricular (1). Translucencia nucal
engrosada, ascitis, hipospadias,

Jeanty 6 IH 50 ) ) )
persistencia conducto alantoideo (1).
Atresia mitral, doble salida del
ventriculo derecho, coartacion aorta
.
Normal (8).

Kirsch et al. 9 1:250 IH 11 ) )
Hipospadias(1).
Normal (27)
Displasia renal, rifiones dismorficos
(1) Rifiones multiquisticos, defectos
del septo interventricular  (1).
Regresion caudal, agenesia peroné, pie

Hill et al. 33 1:426 IH 18.2 i ) )
equino varo, estenosis aortica,
AUU(1). Truncus areteriosus, pies
equino varos, labio leporino, AUU,
CIR** severo (1). Aesplenia (1).
Anencefalia (1).
Normal (7).

Shen et al. 8 1:450 IH 13 )
Dextrocardia (1)

Blazer et al.

69 1:438 IH 1.4

(este estudio)

*AUU: Arteria Umbilical Unica; ** CIR: Crecimiento Intrauterino Retardado; [H: Intrahepatica.
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Achiron y sus colaboradores publican en el afio 2000 los resultados de
un estudio retrospectivo llevado a cabo los siete afios anteriores que tuvo
como objetivo clasificar las anomalias venosas centrales y del sistema

umbilico-portal fetal.

Estos autores describieron siete casos de persistencia de vena umbilical
derecha, todos ellos diagnosticados durante la realizacion de la ecografia
del segundo trimestre (entre la semana 19 y 21 de amenorrea), siendo
todos ellos hallazgos ecograficos aislados, con resultado de siete fetos
vivos sanos. De este estudio puede extraerse también que el grupo de
anomalias de la vena umbilical es el méas numeroso de las
malformaciones venosas, con 10 de los 19 casos descritos en esta serie
de un total de 25.000 exdmenes ecograficos realizados. Se engloba
nuestra entidad a estudio como fallo parcial primario de la anastomosis
critica derecha. Si la anastomosis parcial entre los sinusoides hepaticos y
la vena umbilical o las venas vitelinas fallan en su desarrollo, la sangre
diverge en otros canales. El trayecto mas frecuentemente descrito en las

publicaciones es la persistencia de la vena umbilical derecha.

En cuanto a su aplicacion clinica, defiende que en evaluacion prenatal de
estos fetos con sospecha ecografica de anomalia fetal deberian incluir
una busqueda cuidadosa de anomalias cardiacas y un andlisis detallado
de la anomalia del sistema porto-umbilical y del ductus venoso, para
determinar conexiones aberrantes y, si fuera posible, signos indirectos de

enfermedades sistémicas, o un evento tromboembodlico.

Wolman, con intencion de desvelar algunas dudas surgidas sobre el

pronostico de los fetos con persistencia de vena umbilical derecha,
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elabora un estudio prospectivo para evaluar la incidencia actual de la
enfermedad y las consecuencias neonatales de estos fetos en una amplia

poblacion de bajo riesgo, del que publico sus resultados en 2002.

Realizo 8950 ecografias entre 1995 y 1998, en otras tantas pacientes de
bajo riesgo obstétrico entre la semana entre la semana 14 y la semana 24
de amenorrea. Diagnosticd y controld 17 casos de persistencia de la vena
umbilical derecha, obteniendo una incidencia de 1:526 (similar a la

publicada por Hill, 1:426, en 1994).

Cuatro de aquellos fetos presentaron malformaciones anadidas, tres de
ellas detectadas antenatalmente. Uno de ellos tuvo anencefalia, detectada
a las 18 semanas de gestacion; el segundo feto presentd6 malformaciones
cardiacas y tras realizacion de cariotipo se fili6 como trisomia 18. El
tercer feto nacid con una atrofia bilateral de nervio 6ptico diagnosticada
en el momento del nacimiento por RMN. El cuarto presento arteria
umbilical nica y agenesia renal unilateral. Los otros 13 fetos nacieron
sin ninguna malformacion asociada. Estos casos de malformaciones se

detallan en la siguiente tabla.

Deteccion
Anomalias asociadas Resultados
(semanas)

18 Anencefalia I.V.E.

Malformaciones cardiacas mayores, labio leporino
24 L.V.E.
bilateral. Trisomia 18

17 Atrofia bilateral del nervio optico Ceguera

. . .. ) ) Confirmado al
15 Arteria Umbilical Unica, Rifién Gnico o
nacimiento
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Este autor presenta un porcentaje de malformaciones asociadas de un
23%, similar al aportado por Hill et al. (18.2%,) y claramente menor al

50% presentado por Jeanty.

Por lo tanto emite como conclusioén que se trata, a pesar de las creencias
clasicas, de una anomalia relativamente frecuente, que en ausencia de
malformaciones asociadas, presenta un pronostico favorable en la
mayoria de los casos. Defiende también que el hallazgo ecografico de
esta anomalia es indicacion de estudio ecografico exhaustivo y de
ecocardiografia fetal, y ese seguimiento intensivo debe prolongarse
durante toda la gestacion. En cuanto a la realizacion de cariotipo fetal,
refiere que se necesitarian series mayores para recomendar su realizacion

una vez diagnosticado.

Maso, en 2003 presenta los resultados de un estudio prospectivo en el
que desde Enero de 1996 y Diciembre de 1999 se controlaron 5350
pacientes al azar con el fin de evaluar la prevalencia, las anomalias
asociadas y la significacion clinica de la Persistencia de la Vena

Umbilical Derecha, describiéndola en tres subtipos:

1.  Variante intrahepatica.
2. Variante extrahepdtica: la vena umbilical esta en conexion
directa con la vena cava inferior, auricula derecha o vena iliaca.

3. Persistencia de ambas venas umbilicales.
Se observo persistencia de vena umbilical derecha en 25 casos, con una

incidencia en el estudio de 1:214 (0,47 %). La variante intrahepatica se

detectd en 23 casos: No se encontraron malformaciones asociadas y ni

33



mal resultado perinatal en 22 de ellos. Uno de los casos se asocid con
arteria umbilical tnica y el feto, consecuentemente, desarrollo un retraso
del crecimiento intrauterino. Un caso de PVUD con conexion directa con
la vena cava inferior (tipo 2) se asocid con dextrocardia sin detectarse

otras malformaciones asociadas al nacimiento.

Concluye que tanto los estudios recientes como su experiencia hace
pensar que la variante intrahepatica es una condicion bastante comun,
que se presenta generalmente aislada con buen pronostico. Sin embargo,
pueden asociarse malformaciones especialmente afectando al sistema
cardiovascular. La incidencia de las otras dos variantes es dificilmente
estimable considerando su alta tasa de asociacién con malformaciones

complejas.

Cano (2007) realizé un estudio retrospectivo en el que analizé 20663
ecografias de segundo trimestre (19 — 22 semanas de amenorrea)
consecutivas en gestaciones de bajo riesgo obstétrico entre enero de
1992 y diciembre de 2005 con el objetivo de evaluar la incidencia y los
resultados perinatales de fetos con diagndstico anteparto de persistencia
de vena umbilical derecha aislada. Realizd estudio ecografico y

ecocardiografico en todos los fetos diagnosticados de esta entidad.

La PVUD fue detectada en 30 fetos, lo que supone una incidencia de
1:689 ecografias realizadas. Se encontraron dos casos de malformaciones
congénitas mayores asociadas: una malformacion congénita cardiaca y
una agenesia renal unilateral; mientras que 28 fetos no presentaron
ninguna malformacion asociada. En el estudio postnatal se diagnostico a

otro de ellos de un defecto muscular ventricular, resultando 27 fetos
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sanos al nacimiento, obteniendo una tasa de malformaciones congénitas

asociadas del 10%.

Por lo tanto, concluyd que el hallazgo ecografico de PVUD es una
indicacion de estudio ecografico exhaustivo con el objetivo de encontrar
anomalias congénitas mayores, haciendo hincapié¢ en la realizacion de
ecocardiografia fetal. Afhade también que alrededor del 90% de los casos
se trata de un hallazgo aislado con resultados favorables y debe ser

considerado como una variante anatomica fetal normal.

Weichert y sus colaboradores publican en 2011 un trabajo cuya meta es
investigar el desarrollo antenatal, las malformaciones asociadas y el
impacto clinico de la persistencia de la vena umbilical derecha no

asociada con anomalias del situs diagnosticados en vida fetal.

Realizé un estudio retrospectivo incluyendo todas las gestaciones con
diagnostico ecografico de persistencia de la vena umbilical derecha de la
base de datos de tres hospitales terciarios: Hospital Universitario de
Schleswig- Holstein (Enero 1996 — Junio 2009), Hospital Universitario
de Bonn (Enero 2002 — Junio 2009) y el Hospital Universitario de
Griessen (Octubre 2008- Junio de 2009). Se excluyeron todos los casos
con situs inversus, situs ambiguous y heterotaxia. La poblacion a estudio
era una mezcla entre bajo y alto riesgo obstétrico (mujeres con bajo y

alto riesgo de anomalias fetales).

Weichert utilizd criterios similares a Jeanty para el diagnostico de

Persistencia de Vena Umbilical Derecha:
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1. La vena umbilical conecta de manera anormal con la
porcion intrahepatica de la vena porta derecha en vez de la vena
porta izquierda.

2. La posicién de la porcion intrahepatica de la vena umbilical
es lateral, comparada con la vesicula biliar, en vez de situarse
medialmente.

3. La vena portal gira en direccion al estdmago, en vez de

dirigirse en direccidon opuesta.

Ademas distingue entre hallazgo aislado de esta entidad y de aquellas
asociadas con otras malformaciones. En estos casos se ofertd cariotipo

fetal a todas las mujeres con anomalias fetales asociadas.

Tras la realizaciéon de 46653 ecografias identifico 39 fetos con
Persistencia de la Vena Umbilical Derecha, correspondiendo a una
incidencia del 0.08%. La edad media al diagnéstico fue de 23 * semanas
de gestacion (rango = 177 - 35™). En diez casos (25.6%) se demostraron
anomalias asociadas. Dos de esos fetos, con malformaciones asociadas,
padecian ademas anomalias cromosomicas (trisomia 18 y mosaicismo
Turner). Dos fetos tenian cardiopatias complejas (transposicion de las
grandes arterias con estenosis pulmonar en uno y tetralogia de Fallot en
otro feto diagnosticado en la vida postnatal de Sindrome de Townes-
Brock); tres presentaron anomalias renales; otro caso tenia hernia
diafragmatica congénita y estenosis pulmonar, y en otro feto se encontrd
una asociacion VACTERL. En seis de los diez casos se document6 una

arteria umbilical Uinica.
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Los hallazgos pre y postnatales de estos fetos con PVUD que

presentaron anomalias asociadas se resumen en la siguiente tabla.

Caso | Sexo | Semanas Hallazgos Via parto Resultados
Mosaicismo Turner Retraso
| F 24 Esponténeo
[45X, 46,X,1(Y)] psicomotor
2 F 21 AUU Cesarea Clinicamente bien
3 F 20 AUU Espontaneo |Clinicamente bien
Sd.  Townes-Brock, Tetralogia Cirugia cardiaca,
4 F 24 Esponténeo
Fallot, EPQR, AUU discapacitado
TGA, foramen oval restrictivo, Cirugia cardiaca,
5 F 32 ' Espontaneo | _
Estenosis pulmonar, PVCSI discapacitado
Hidrocefalia, Agenesia cuerpo
Clinicamente bien
calloso, derrame  pericérdico,
6 M 32 Cesarea tras cirugia
hernia diafragmatica congénita,
_ cardiaca
estenosis pulmonar
Agenesia renal unilateral, PVCSI,
Clinicamente bien
7 M 19 AUU, hernia diafragmatica | Cesarea
tras cirugia
congénita
Agenesia renal bilateral, AUU,
8 F 19 anomalias de formacion de la|- LL.E
cloaca
Defecto septo interventricular,
9 F 24 quiste plexo coroideo, retrogenia, |- LL.E
trisomia 18
VACTERL, atresia esofégica,
Clinicamente bien
10 M 17 rifion en herradura, coartacion de | Cesarea
tras cirugia
aorta, AUU, hemivertebrae

*AUU, Arteria Umbilical Unica; EPQR, Enfermedad Poliquistica Renal; F, Femenino; M, Masculino;

PVCSI, Persistencia Vena Cava Superior [zquierda. TGA: Transposicion de Grandes Arterias.
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En cuanto a los resultados postnatales, cinco de los diez fetos a estudio
presentaban una evolucién normal en el momento de la publicacion (tres
después de intervencion quirurgica). Dos casos, que requirieron cirugia
cardiaca postnatal, sobrevivieron pero mostraban desarrollo anormal
(uno como consecuencia del trauma operatorio y el otro en un contexto
sindromico diagnosticado posteriormente). El neonato con el
mosaicismo Turner mostré un desarrollo psicomotor durante la infancia.
En los dos casos restantes, los padres optaron por finalizacion del

embarazo.

En los 302 casos en los que se procedio a la revision, incluyendo los de
la presente serie, se encontraron 76 individuos con malformaciones
asociadas, lo que representa un porcentaje del 25,2%, mientras que en la
mayoria de los casos la Persistencia de la Vena Umbilical Derecha era
un hallazgo aislado. En el 95 % de los casos el tipo de PVUD era
intrahepatica, 16 casos (incluyendo el caso ntimero 10 de su serie)
mostraban un drenaje extrahepdtico andmalo de la vena umbilical
derecha (5,3 %). Todos los casos con la variante extrahepatica tuvieron

anomalias asociadas y un peor pronostico.

En su discusion, habla de que la incidencia de PVUD en su serie es
menor que en otras series como las publicadas por Wolman et al. y
Kinare et al. (1:1228 comparado con 1:526 y 1:719, respectivamente).
Esta incidencia se considera mayor ya que probablemente el diagndstico
pueda pasar desapercibido durante la exploracion ecografica realizada
por personal no experto. Por otra parte, los casos con anomalias fetales
estan ciertamente sobrerrepresentados debido a la naturaleza de su

poblacion a estudio, lo que probablemente ocurra en las demas series.
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Como se indica por sus descubrimientos, defienden que el drenaje
extrahepatico de la vena umbilical puede tener consecuencias nefastas
para el feto. Un flujo umbilical sin restriccion alguna puede resultar en
una insuficiencia cardiaca congestiva fetal con el consecuente hydrops y
fallecimiento fetal debido al incremento de la precarga. También
proponen que la aparicion de defectos concomitantes en el tabique
interauricular en los casos con drenaje anormal de la vena umbilical,
pueden ser atribuidos a un incremento de flujo a través de la vena cava
inferior, interfiriendo en el proceso del desarrollo de la tabicacion de las

auriculas.

De todos modos, el 77,2 % (233/302) de los casos documentados de
Persistencia de Vena Umbilical Derecha presentaron un desarrollo

postnatal favorable.

Las entidades propuestas para realizar diagnostico diferencial con esta
entidad son: vena umbilical varicosa, duplicacion de la vesicula biliar,
curso anormal de la vena porta, junto con sus ramas, y quistes

intrahepaticos.

En presencia de anomalias asociadas recomiendan la realizacién de un
cariotipo fetal, aunque los datos disponibles en la literatura sélo hablan
de que 6 de 79 casos (7.9 %) de PVUD con anomalias asociadas tienen
aneuploidias (sus dos casos y otros cuatro ya publicados de trisomia 18 o

Sindrome de Edwards).

En cuanto a la tasa de malformaciones por aparatos, encontraron unas

tasas similares a los datos publicados en la literatura, siendo lo mas
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frecuente las malformaciones cardiovasculares, con un 60,3%; seguidas
de las renales (15,4%), cerebrales (15,4%), gastrointestinales (12,8%) y
musculo esqueléticas (7,7%). Aun con la presentacion de estos datos, no
emitieron juicio alguno acerca de la idoneidad o no de realizar

ecocardiografia fetal a los individuos que muestran esta persistencia.

En cuanto a la ecografia 3D, aporta datos sobre estudios recientes, como
los de Sciaky-Tamir (2006), Guindes (2009) y Kivilevitch (2009), en los
que solo encuentra utilidad para ella para el correcto conocimiento de las
estructuras vasculares intrahepdticas en el caso que una cirugia sea
necesaria en el neonato, sin encontrarla de utilidad para el diagndstico de

esta entidad.

Emiti6 como conclusién que las anomalias vasculares dentro del sistema
venoso umbilico-portal son hallazgos ecograficos prenatales
relativamente frecuentes. El correcto diagndstico antenatal de
persistencia de vena umbilical derecha, asi como tipificarla en sus
variantes intrahepatica o extrahepatica, es de especial importancia debido
a los distintos riesgos de padecer anomalias congénitas asociadas segun
la variante que presenten. No obstante, para ellos, el pronostico general
de los fetos con persistencia de la vena umbilical derecha aislada y

conexiones con el sistema portal adecuadas es excelente.

Martinez et al.(2013) realizaron un estudio retrospectivo en 2 hospitales
terciarios de la Comunidad de Madrid, con el objetivo de describir los
hallazgos ecograficos y los resultados perinatales de los fetos que habian
sido diagnosticados prenatalmente de persistencia de vena umbilical

derecha.
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De los 20.426 nacimientos que hubo en ambos hospitales en el periodo

de estudio (2002-2011), detectaron 22 casos de persistencia de vena

umbilical derecha (Incidencia =

1:1000), todos ellos en su variante

intrahepatica y con flujo normal en el ductus venoso. La edad

gestacional media en el momento del diagnostico fue de 21 semanas y el

ratio hombre : mujer de 1:1.

Los casos de PVUD que presentaron alguna

asociada se muestran en la siguiente tabla.

malformacion congénita

EG EG Peso
Caso Hallazgos ecograficos Cariotipo Evolucién
(diag.) parto (g
CIR, Oligoamnios, AUU, Corazén izq. ILE
2 20 ) ) ) ) 46XX - -
hipoplasico, Atresia aortica.
Corazén izq. Hipoplasico, atresia
5 21 mitral-aortica, edema nucal, 46XX - - ILE
macroglosia.
Megacisterna magna,
CIR, DSPC, hipoplasia vermix, variz
8 30 ) 46XX 33 1570 | Hidronefrosis.
sistema porta derecho,
En estudio genético
13 20 Clinodactilia NR 37 2930 | Favorable
Canal Atrioventricular, PVCSI, AUU,
15 Multiples
21 Coartacion Aorta, Interrupcion arco NR 40 3320 o
) complicaciones
aortico.
Defecto cardiaco complejo, Sospecha
isomerismo dcho., Canal AV no
16 21 ) 46XY 38 2590 | Muerte neonatal
compensado, drenaje pulmonar
andmalo, tronco ventriculo derecho.
Ventriculomegalia leve, Fémur vy
18 19 46XY - - ILE
htmero corto.
20 39 Hidrocele bilateral NR 39 3760 | Favorable
22 32 Dilatacion vena umbilical NR 39 3220 | Favorable

AUU: Arteria umbilical tinica; CIR: Crecimiento Intrauterino Retardado; DSPC: Doble sistema
pielocalicial; ILE: Interrupcion legal de embarazo; NR: No realizado; PVCSI: Persistencia vena cava
superior izquierda.
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Nueve de estos fetos (40,9 %) presentan anomalias asociadas, siendo las
mas frecuentes las cardiopatias congénitas (4/9); seguido de las
malformaciones del sistema nervioso central (2/9). Los resultados
perinatales fueron desfavorables en 5 casos de PVUD que asociaban
otras malformaciones (4 asociados con malformaciones cardiacas y un
caso de ventriculomegalia, huesos largos cortos y cariotipo normal). En
5 de los casos de PVUD aislada, el peso del neonato se encontraba por
debajo del percentil 10 para su edad gestacional. En el resto de los casos,
tanto el curso gestacional, como el parto y el desarrollo postnatal fueron

favorables.

Postulan, por tanto, que puede existir una potencial asociacion entre la
persistencia de vena umbilical derecha con otras malformaciones y una
tasa muy baja de anomalias cromosomicas. Proponen que el diagnostico
prenatal de esta entidad se continie con una evaluacién anatémica
detallada y de un estudio ecocardiografico. La realizacion de cariotipo
fetal no se recomienda en los casos de PVUD aislada, pero debe
valorarse de manera individualizada, considerando la presencia de otros
hallazgos ecograficos (marcadores de aneuploidias). Se recomienda su
realizacion en los casos de PVUD extrahepatica por su amplia asociacioén

con anomalias cromosomicas.
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Anexo 1. Casos de persistencia de vena umbilical derecha publicados en

la bibliografia

Disefio del N° de aislado /
Autor udi Tipo Detalles Resultados perinatales
estudio casos No aislado
Mende . . . . .
1826 Caso clinico 1 EH No aislado Dextrocardia, AUU- Mortalidad perinatal
Putschar Caso clinico 1 EH No aislado Malfognac19 nes Mortalidad perinatal
1938 gastrointestinales multiples.
Shrvock et al Situs inversus, sirenomelia,
ry " | Caso clinico 1 EH No aislado rifién ectopico, hidronefrosis, Mortalidad perinatal
1942
AUU**
Hoffert y Tumor pildrico. Obstruccion
Strachman. Caso clinico 1 EH No aislado intestinal por compresion de Clinicamente bien
1960 estructura vascular.
Prusty
Eskandari Caso clinico 1 EH Aislado Normal. Clinicamente bien
1967
White 1969 Caso clinico 1 EH Aislado Normal. Clinicamente bien
Pentalogia de Cantrell,
Rehder 1971 Caso clinico 1 EH No aislado tetralogia de Fallot, ausencia Mortalidad perinatal
ductus arterioso, AUU, ADV
Leonidas,
Fellows Caso clinico 1 EH No aislado Sindrome de Noonan , AUU Clinicamente bien
1976
Ectopia cordis, higado bifido,
Painter 1977 Caso clinico 1 EH No aislado labio leporino bilateral y Mortalidad perinatal
paladar hendido.
Ygl;l;derlwh Caso clinico 1 H Aislado Normal Clinicamente bien
Theander, Desviacion derecha del eje
Karlsson Caso clinico 1 EH No aislado cardiaco , AUU, situs n/a
1978 inversus**
Fliegel & . . . .
Nars 1984 Caso clinico 1 EH No aislado Hidrocefalia n/a
Singh 1984 Caso clinico 1 H Aislado Hipertension portal vida adulta | Clinicamente bien
Bell et al. L. . ATCVP, Agenesia renal Prematuro, mortalidad
1986 Caso clinico ! EH No aislado unilateral, focomelia, AUU perinatal
Ricklan et al. Caso clinico 1 IH No aislado Ductus arterioso persistente Fallecido 2 los 16 afios,
1988 tuberculosis pulmonar
Clinicamente bien (3)
N 1(2/1 CIR i
ormal ( ) Mortalidad neonatal (1)
Jeanty 1990 retrospectivo 6 H 3./3. ASIA, taquicardia, AUU (1),

anomalias multiples (1), atresia
mitral, DSVD , CoA, AUU (1)

Clinicamente bien tras
cirugia (1), ILE (1)
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Diseiio del

N° de

aislado /

Autor . Tipo Detalles Resultados perinatales
estudio €asos No aislado
N"rm?I, (27), DRM (2), . Clinicamente bien(26),
regresion caudal, estenosis mortalidad neonatal (1)
Hill et al. . aortica, AUU (1) ’
prospectivo 33 IH 27./06 . . . .
1994 TAC, labio leporino, pie equino
. . ILE (2), feto muerto
varo (1), sindrome asplenia intrautero (2), n/a (2)
(1)**, anencefalia (1) i
?;;};u%{ll 4? al. Caso clinico 1 H Aislado Normal Clinicamente bien
Moore et al. . . . .
1996 [15] Caso clinico 1 H No aislado Ventriculomegalia leve n/a
Normal (4),Sindrome Dandy | Clinicamente bien(6),
Kinare et al Walker, CIR (1), DSIA (1), Feto muerto intrautero
1996 [16] ' retrospectivo 8 H 4./4 MMC, ventriculomegalia leve, 6
malformacion Chiari IT (1),
DSV, hipospadias (1) . )
Mortalidad perinatal (1)
Kirsch et al. . . . . .
1996 [17] retrospectivo 9 H 8./1 Normal (8), hipospadias (1) Clinicamente bien (9)
Shen et al. . . Clinicamente bien (7),
1996 [18] retrospectivo 8 H 7./1 Normal (7), dextrocardia,(1) wa (1)
1C9h ;;p[pflg;?t al. Caso clinico 1 EH No aislado DSIA, VCI dilatada, AUU Clinicamente bien
?Ie lcge;tft;e[;to] Caso clinico 1 EH No aislado Trisomia 18 ILE
Lai et al. . . DSIA, ADV, cardiomegalia (1), . .
1998 [21] Caso clinico 2 IH/EH (1) No aislado DSIA (1) Clinicamente bien (2)
Ami et al. . . Vena varicosa intraabdominal . .
1999 [22] Caso clinico 1 H No aislado fetal Clinicamente bien
Miannay et . Normal (1), atresia anal, Clinicamente bien (1),
al. 1999 [23] Caso clinico 2 IH 11 peritonitis meconial (1) ILE (1)
Normal (57), hernia
Bl tal diafragmatica congénita (1), Clinicamente bien (66),
20%%;3;36] al retrospectivo 69 H 57/12 edema nucal/higroma quistico | mortalidad perinatal (1),
(4), AUU (1), anomalias
renales (3), situs inversus (3)**
ILE(2)
Achiron et al. . . . .
2000 [6] retrospectivo 8 H Aislado Normal (8) Clinicamente bien (8)
Sindrome Noonan, VCI - .
Bradley etal. Caso clinico 1 EH No aislado dilatada , DSV, taquicardia, C}1m9amente bien tras
2001 [24] . . cirugia
cardiomegalia
Wol ¢ al g‘lr)isomia 18 , alnen.ciefalial Clinicamente bien(14),
olman et al. . , agenesia renal unilateral, ILE (2), ceguera (1
2002 [1] prospectivo 17 TH 13/4 AUU (1).atrofia bilateral del (2), ceguera (1)
nervio optico(1)*
Weinstein . - . .
2002 Caso clinico 1 H Aislado Normal Clinicamente bien
Maso et al. . Normal (23), AUU (1), Clinicamente bien (23),
2003 [5] retrospectivo 25 IH/EH (1) 23/.2 dextrocardia (1) na (2)
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Diseiio del

N° de

aislado /

Autor tudi Tipo Detalles Resultados perinatales
estudio casos No aislado
;{&;)Se[tzaslj retrospectivo 2 n/a No aislado Trisomia 18 (2) n/a
AUU (_1), c‘ardi.omegalia, Clinicamente bien (1),
Kalache et al. retrospectivo 3 EH No aislado insuficiencia trlcu.spldea (1), mortalidad perinatal (1),
2003 [26] holoprosencephalia alobar,
DSAV (1) ILE (1),
Nakstad ef al TAC, DSIA, DSV, PVCSI,
2004* [27] " | Caso clinico 1 EH No aislado dismorfismo facial, Mortalidad perinatal
continuacion acigos**
;/nga[;tgall. retrospectivo 9 H 7/.2 Anomalias renales (2) Clinicamente bien (9)
Gori ‘ Clinicamente bien (3),
alogl(l)j (():;)Trﬂe retrospectivo 4 H No aislado ADV, CIR (2), ADV (2) feto muerto intratitero
’ M
Hohn et al. L. . DSVD, atresia mitral, . .
2006 [29] Caso clinico 1 EH No aislado continuacién Acigos** Mortalidad perinatal
Bere et al Sindrome Smith-Lemli-Opitz,
200% [30]' retrospectivo 1 n/a No aislado CoA, ADV, PVCSI, DSV, Discapacitado
atresia anal
;(gél;;[f;tﬁl- retrospectivo 6 H 2/.4 Normal (2), DSIA (4) Clinicamente bien (6)
Agenesia renal unilateral (1), . .
gg(l)l;) [e; za]l. retrospectivo 30 H 27/.3 defecto cardiaco complejo(1), C/IHZISC; mente bien (27),
DSV (1) wva
Tamarit et al. . Hidronefrosis bilateral (1), . .
2007 [33] retrospectivo 8 H 6/.2 ventriculomegalia leve (1) Clinicamente bien (8)
ADV, V(I dilatada,
Hajdu et al. . . cardiomegalia (2), dilatacion Clinicamente bien (1),
2008 [34] retrospectivo 3 EH No aislado cavidades cardiacas derechas, ILE (2)
TGA, DSV (1)
DSAV,IVCI, doble vena cava
. superior, hipoplasia ventriculo
ggr?bandltsm Caso clinico 1 EH No aislado izquierdo, dextrocardia, situs Mortalidad perinatal.
ambiguous, malrotacion
intestinal.
Karatza 2011 | Caso clinico 1 n/a No aislado Hldrop,s fetal, miocardiopatia Mortalidad perinatal
hipertrofica.
Normal (29), Turner (1), AUU
(2), sindrome Townes-Brock,
tetralogia de Fallot, DRM,
AUU (1), TGA, Foramen oval
restrictivo, estenosis pulmonar,
PVCSI (1), hlfirocefaha, ACC, Clinicamente bien (31),
HDC, estenosis pulmonar .
Weichert et . (1)agenesia renal unilateral, ret}r aso pswomqtor ),
al. 2011 retrospectivo 39 H 29/.10 PVCSI, AUU, HDC (1) Cllnl?amentg bien tr-as
; . cirugia(3), discapacidad
agenesia renal bilateral, AUU, (), ILE (2)
anomalia cloacal (1)DSV, ’ '
quiste coroideo, retrogenia,
trisomia 18(1) VACTERL,
atresia esofago, rifion en
herradura, hemivertebrae, CoA,
AUU (1).
Scalabre 2012 | Caso clinico 1 H Aislada Normal Clinicamente bien
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Autor

Diseiio del
estudio

N° de
€asos

Tipo

aislado /

No aislado

Detalles

Resultados perinatales

Martinez et
al. 2013

retrospectivo

22

IH

13/9

Normal (13), CIR, oligoamnios,
AUU, corazoén izquierdo
hipoplasico, atresia aortica (1),
Corazon izquierdo hipoplasico,
atresia mitral-aortica, edema
nucal, macroglosia (1), CIR,
DSPC, hipoplasia vermix, variz
vena porta derecha (1),
Clinodactilia (1), DSAV,
PVCSI, AUU, CoA, Arco
adrtico interrumpido (1)
defecto cardiaco complejo,
tronco arterial ventriculo
derecho, sospecha isomerismo
derecho, canal AV, drenaje
venoso pulmonar andémalo (1),
Ventriculomegalia leve, fémur
y humero cortos (1), Hidrocele
bilat. (1), Dilatacion vena
umbilical (1).

Clinicamente bien (16),
muerte neonatal (1) ILE

(3), megacisterna
magna, estudio

genético, hidronefrosis

(1),multiples
complicaciones (1).

Total

344

IH (314)/
EH (26)
N/a (4)

238/106

Cardiacas(41)

Cordon umbilical(23);
Genitourinarias(18);
Isomerismos(13);
SNC(11);
Esqueléticas(6);
Gastrointestinales(7).

Clinicamente bien
(288)

ACC: agenesia del cuerpo calloso; ADV: agenesia ductus venoso; ASIA: aneurisma septo interauricular; ATCVP: anomalia

conexiones venosas pulmonares; AUU: arteria umbilical nica.; CIR: crecimiento intrauterino retardado; CoA: coartacion de

aorta; DRM: displasia renal multiquistica; DSAV: defecto del septo atrioventricular,; DSIA,:defecto del septo interauricular;

DSV: defecto del septo interventricular; DSVD: doble salida ventriculo derecho; HDC: hernia diafragmatica congénita; ILE:

interrupcion legal embarazo;IVCI: interrupcion vena cava inferior. MMC: mielomeningocele; PVCSI: persistencia de vena cava

superior izquierda; TAC: tronco arterioso comun; TGA: transposicion de grandes arterias; VCI: vena cava inferior.
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JUSTIFICACION Y OBJETIVOS

La persistencia de la vena umbilical derecha se ha considerado
clasicamente una anomalia rara y acompafiada de mal prondstico.

Los casos descritos hasta el afio 1990, se asociaban en su mayoria a
pronoésticos infaustos o se trataban de autopsias en mortinatos. A partir
de este momento es cuando empieza a realizarse series de casos, con una
tasa de malformaciones asociadas, especialmente a expensas de las
malformaciones cardiacas, cercanas al 50%. Sera en esta ultima década
cuando los estudios publicados arrojen un mejor pronostico y se siembre
la duda de su asociacion con malformaciones graves.

Nuestro objetivo es estudiar el valor de la persistencia de la vena
umbilical derecha, en su variante intrahepatica, como marcador

ecografico de malformaciones congénitas en la actualidad.

Otros objetivos de nuestra investigacion son:

- Determinar la incidencia de la persistencia de vena umbilical
derecha.

- Analizar las caracteristicas epidemiologicas de las madres de los
fetos que presentan esta entidad.

- Analizar las caracteristicas epidemiologicas y los resultados
perinatales de estos fetos.

- Analizar si existe una mayor incidencia de retraso de crecimiento

intrauterino y de prematuridad.
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MATERIAL Y METODOS

Se estudia a las pacientes gestantes con diagndstico ecografico fetal de
sospecha de persistencia de vena umbilical derecha, confirmada en
ecografias ulteriores, mediante un estudio descriptivo y multicéntrico de

disefno transversal.

Los datos fueron recogidos desde la creacion de registros de persistencia
de vena umbilical derecha en el Hospital Puerta de Hierro (afio 2003) y
Hospital Universitario Miguel Servet (afio 2007) hasta Mayo de 2013.
Una vez que se identifica un caso, se controla la evolucién de la

gestacion hasta el momento del parto.

Estos hospitales son centros terciarios, con una poblacion de referencia
similar, alrededor de 550.000 pacientes.

El Hospital Universitario Miguel Servet, ubicado en la ciudad de
Zaragoza, asiste a la poblacion obstétrica de los sectores I y II de la
Comunidad Autéonoma de Aragon. El Hospital Universitario Puerta de
Hierro esta situado en el municipio madrilefio de Majadahonda. Es el
hospital de referencia del area VI de la Comunidad Auténoma de

Madrid.

Los criterios de inclusion para los casos fueron:
- Feto con persistencia de vena umbilical derecha.
- Gestacion unica.
- Gestacion controlada en Hospital de referencia (H.U.

Miguel Servet u H.U. Puerta de Hierro) o en los centros de
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especialidades asociados a éste, con un correcto seguimiento
obstétrico.

- Seguimiento postnatal adecuado.

- Parto en el Hospital Universitario Miguel Servet o en el
Hospital Universitario Puerta de Hierro.

- Realizacion de, al menos, 3 ecografias (primer, segundo y
tercer trimestre) por parte de la Seccion de Ecografias del H.U.

Miguel Servet o del H.U. Puerta de Hierro.

Criterios de exclusion para los casos:

- No haber realizado el seguimiento obstétrico completo en su
hospital de referencia.

- No haber continuado el seguimiento pediatrico en el area de
Salud.

- Ademas, para el analisis comparativo entre casos y controles
de peso o prematuridad, se han excluido aquellos nifios/as cuyas
madres hayan padecido durante el embarazo pre-eclampsia,
corioamnionitis o placenta previa, ya que estos procesos por si

solos pueden influir en el peso y/o prematuridad del recién nacido.

Criterios de exclusion para pertenencia a alguno de los grupos control:
. Gestacion multiple
- Seguimiento incompleto de embarazo
- Madre fumadora
- Patologia referente al embarazo:
@ Placenta previa, colestasis intrahepatica, pre-
eclampsia o eclampsia, enfermedad hipertensiva del

embarazo, vasa previa, abruptio placentae, diabetes
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gestacional, presentacion fetal anormal.

- Otras patologias maternas:
@ Hipertension  arterial, malformacion  congénita
materna, malformacion uterina, diabetes mellitus,
dislipemia, obesidad, enfermedad neuroldégica en
tratamiento, enfermedad autoinmune, neoplasia,

enfermedad hematologica, trombofilia.

Tras aplicar estos criterios de inclusion y exclusion se obtuvo una base

de datos para grupo control con 3741 gestantes.

RECOGIDA DE DATOS/ALMACENAMIENTO/SOPORTE

Para los casos y para los controles, se crearon sendas bases de datos
informatizadas, en las que se registran todas las variables recogidas en el
“formulario de recogida de datos”, con el fin de recabar la informacion
necesaria para este estudio. Utilizamos pasa su creacion Microsoft
Office® 2011 para MacOX®, debido a su sencillez de uso y facilidad
para migrar los datos al programa con el que llevamos a cabo el analisis

estadistico, IBM SPPS Statistic ® 19.0 for MacOX® .

Los datos fueron recogidos de las siguientes fuentes de datos:
- Datos maternos: Historia clinica materna.
- Datos fetales: Historia clinica del recién nacido.

- Otros datos fetales: a través de encuestas telefonicas.
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Formulario de recogida de datos.

FORMULARIO RECOGIDA DE DATOS. ESTUDIO PYVUD

DATOS MATERNOS
NHC TELEFONO ‘ ‘
HOSPITAL PARIDAD ‘ ‘
FECHA NACIMIENTO ANTECEDENTES ‘ ‘
DATOS FETALES

SEXO FECHA DX ‘ ‘
CARIOTIPO ECOCARDIO ‘ ‘
TIPO PVUD INTRAHEPATICA ‘ EXTRAHEPATICA ‘
PARTO MOTIVO ‘ ‘
FECHA PARTO EG PARTO ‘ ‘
PESO PERCENTIL ‘ ‘
APGAR ' APGAR 5' ‘ ‘
pH ucl ‘ ‘
MALFORMACIONES SI ‘ NO ‘
TIPO

EVOLUCION
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VARIABLES A ESTUDIO

- Maternas:
0 Hospital de procedencia: H.U. Miguel Servet y H.U.
Puerta de Hierro.
@ Edad materna en afios.
@ Paridad: dicotomizada en nulipara (aquella que no ha
tenido partos fruto de una gestacion > 16 semanas de

amenorrea) y multipara.

- Fetales:
@ Edad gestacional en el momento de diagnostico

ecografico de PVUD, en dias.

0 Sexo: hombre o mujer.
0 Malformaciones asociadas: si/no.
0 Tipo de malformaciones asociadas: cordon umbilical,

cardiacas, genitourinarias, esqueléticas y sistema nervioso.

@ Cariotipo fetal: normal (dotacion cromosomica
normal), alterado y no realizado.

@ Ecocardiografia fetal: normal (sin hallazgos

patolégicos), alterado (hallazgos de cardiopatia) y no

realizado.

@ Finalizaciéon de la gestacion: parto eutocico o
distécico.

0 Instrumentacion: si/no.

0 Cesarea: si/no.

0 Peso fetal en gramos.

0 Bajo peso fetal: percentil de peso por debajo del
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percentil 10 para su edad gestacional.
@ Crecimiento intrauterino retardado (CIR): si (peso
fetal < p3 para su edad gestacional o peso fetal < p 10 que
ademas presenta alteraciones en el estudio doppler) o no.
@ Pequetio para la edad gestacional (PEG): si (peso fetal
entre el p3 y el pl0 para la edad gestacional, sin presentar
alteraciones en el estudio doppler) o no.
@ Percentil 10-25: peso fetal entre el p10 y p25 para la
edad gestacional.
@ Edad gestacional en el momento del parto, en dias.
0 Apgar en el primer y quinto minuto de vida:
- Test de Apgar. > 7.
- Test de Apgar < 7 (asociado con asfixia
neonatal moderada en el primer minuto y mala
respuesta a la reanimacion en el quinto minuto).
@ pH arteria umbilical: < 7 (asociado con acidosis fetal
grave y asfixia neonatal), entre 7,00 y 7,19 (acidosis fetal
leve), > 7,20
0 Ingreso en UCI neonatal: si/no.

0 Desarrollo postnatal: normal/alterado.

Los pesos fetales se compararon y se estructuraron en relacion a su

percentil, utilizando como referencia las tablas de peso publicadas por

Figueras, tablas de referencia del Hospital Universitario Clinico de

Barcelona'.

LF. Figueras F, Meler E, Iraola A, Eixarcha E, Coll O, Figueras J, Francis A, Gratacos E, Gardosi J. Customized
birthweight standards for a Spanish population. European Journal of Obstetrics & Gynecology and Reproductive
Biology.2008;136: 20—4.
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DIAGNOSTICO PERSISTENCIA DE PERSISTENCIA DE VENA
UMBILICAL DERECHA

En nuestros Hospitales, el diagnostico de persistencia de la vena
umbilical derecha se realiza a partir del segundo trimestre de embarazo,
entre las semanas 18 y 22 de gestacion, coincidiendo con la realizacion
de la ecografia de segundo nivel, o morfolégica. Fundamentalmente,
hemos realizado utilizando la ecografia 2D, ayudada del eco-doppler

color.

En nuestra exploracion ecografica siempre se realiza un corte fetal
transversal a nivel abdominal (similar al de la biometria de la
circunferencia abdominal). En la iconografia (figuras 1, 2 y 3)
mostramos los puntos de referencia utilizados para localizar la vena

umbilical.

En la figura 1 se muestra la vena umbilical izquierda en su trayecto hacia

el higado.

En la figura 2 se observa, a la derecha de la vena umbilical, la vesicula

biliar, 6rgano que se localiza entre la vena umbilical y el higado.

Utilizamos el Doppler-color para diferenciar las estructuras vasculares

tal y como se muestra en la figura 3.
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Figura 1.vena umbilical izquierda hacia higado.
(VU senalando la vena umbilical).
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Figura 2. Vesicula biliar a la derecha de la vena umbilical
(flecha sefialando la vesicula biliar)
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Figura 3. Importancia del Doppler color en la identificacion de
estructuras vasculares. (detalle doppler sobre vena umbilical)

Los criterios ecograficos utilizados en el diagndstico de persistencia de

la vena umbilical derecha los podemos observar en las figuras 4, 5, 6 y 7.

. En la figura 4, se muestra la vena umbilical derecha
persistente en direccion al estomago.

. En la figura 5 observamos como la vesicula biliar fetal se
localiza medialmente entre la vena umbilical y el estobmago, a la
izquierda de la vena umbilical derecha persistente.

. En la figura 6, vemos como ¢l seno porta se dirige hacia el
estdbmago en lugar de alejarse de él.

. En la figura 7, se muestra con mayor detalle como la vena
umbilical esta anormalmente conectada con la porcion derecha de
la vena portal en vez de la izquierda.

. Nosotros utilizamos, como se ve en la figura 5, la
herramienta Doppler-color para diferenciar la vena umbilical

derecha de la vesicula biliar.
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Figura 4. Vena umbilical (VU) se dirige hacia estomago (E)
(sin/con doppler-color)
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Figura 5.Vesicula biliar (VB) medial ,situada entre la vena umbilical
(VU) y el estdbmago (foto sin/con doppler color)
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Figura 6. Seno porta se dirige hacia estdmago. (VU: vena umbilical;
SP: seno porta; DV: ductus venoso; VCI: v. cava inferior, E: estomago).
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Figura 7. Detalle ecografico de Ductus Venoso en caso PVUD.
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Se han utilizado los siguientes ecografos: GE Voluson Expert 730, GE
Voluson E6, GE Voluson E§ y ALOKA Prosound 5000 ssd.

Se ha realizado seguimiento telefonico para evaluar el estado actual de
los neonatos con persistencia de vena umbilical derecha. Los datos
“perdidos” se recogieron manualmente o por via telefonica, con el
consentimiento de la paciente. Se ha realizado el estudio de las historias
clinicas de acuerdo con el Servicio de Documentacion Clinica del
Hospital Universitario Miguel Servet y del Hospital Universitario Puerta

de Hierro.

ANALISIS ESTADISTICO

En primer lugar se ha realizado una descripcién de todas las variables

analizadas y a continuacion un analisis bivariante.

La descripcion de las variables cuantitativas se valoré con la media y la
desviacion estdndar en caso de que las variables siguieran una
distribucion normal y con la mediana y recorrido intercudrtilico en caso
de que las variables no siguieran distribucion normal. Si las variables

eran cualitativas la descripcion se realizé mediante porcentajes.

En el analisis bivariante, si las variables eran cuantitativas y las
distribuciones normales, las comparaciones se realizaron mediante el
estadistico t-Student y si las distribuciones no cumplian el criterio de
normalidad se utilizdé el estadistico U-Mann Whitney. En caso de
variables cualitativas se realizd un andlisis de tablas de contingencia

mediante el test chi-cuadro de Pearson con la correccion de Fisher en
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caso de casillas poco ocupadas. Para valorar entre que valores de las
variables existia relacion se analizaron los residuales tipificados de
Haberman.

En todos los casos el nivel de significacion exigido fue p < 0,05 y el

paquete estadistico utilizado SPSS 19.0 for MacOX®.

El estudio se realizé con la aprobacion de todos los Comités de Etica de

acuerdo con las pautas de la declaracién de Helsinki de 1964.
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RESULTADOS




RESULTADOS

De las 43149 ecografias realizadas desde Enero de 2003 hasta Mayo de
2013, se han diagnosticado 58 casos de persistencia de vena umbilical
derecha (PVUD), lo que supone una tasa de incidencia del 13,44x10.000.
Se trata de 57 casos de PVUD intrahepatica, que equivale a un 98,3 %,
en los que se basa este trabajo y 1 caso (1,7 %) en su variante
extrahepatica, que ha sido desechado para este estudio porque fue causa
de aborto médico-legal. Las caracteristicas de cada uno de estos casos se

encuentran recogidas en anexo 1.

Los 57 fetos proceden casi en idéntica proporcion del Hospital
Universitario Miguel Servet (HUMS) de Zaragoza (50,9%) y del hospital
Puerta de Hierro (HPH) de Madrid (49,1%).

El perfil de las madres se corresponde en un 54,4% a mujeres nuliparas,

con una edad media de 31,85 + 4,25 afios (tabla 1).

Tabla 1. Caracteristicas de las madres de fetos con persistencia de vena
umbilical derecha.

Procedencia HUMS 29 (50,9 %)
ocedene HPH 28 (49,1 %)
Tipo Intrahepatica 57 (98,3 %)
Edad materna* 31,85+ 4,252
: Nulipara 31 (54,4 %)
Paridad Multipara 26 (45,6 %)

* Distribucion normal.
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En la tabla 2 quedan reflejadas las caracteristicas fetales, que como

puede apreciarse se trata en su mayoria de fetos varones (61,4%, frente a

un 48,6% de mujeres), con un ratio hombre-mujer de 1,26 : 1. Los fetos

con persistencia de vena umbilical derecha fueron diagnosticados de la

entidad a estudio entre la semana 19" y la semana 35" de gestacion, con

una edad gestacional de 141 dias de amenorrea (20" semanas de

gestacion), ya que en nuestro medio, el diagnostico de PVUD se efectiia

en la mayoria de los casos durante la realizacion de la ecografia de

segundo nivel, o morfoldgica, entre las semanas 18 y 22 de embarazo.

Tabla 2. Caracteristicas demograficas de los fetos con PVUD.

Sexo fetal

Hombre

35 (61,4 %)

Mujer

22 (38,6 %)

Edad gestacional (diagnostico

PVUD)**

141 (9)

* Distribucion normal.

** Distribucion No normal.

Los fetos estudiados fueron objeto de diversos analisis complementarios

con el fin de descartar anomalias tanto morfoldgicas como

cromosdémicas, quedando reflejados los resultados en la tabla 3.

Tabla 3. Malformaciones asociadas a la PVUD.

0
Anomalias asociadas IS\IiO ﬁ gg:; 02 ;
Cordén umbilical 3 (5,2 %)
Cardiacas 1 (1,8 %)
Malformaciones Genitourinarias 4 (7,0 %)
Sindromes genéticos 1(1,8 %)
Otras 2 (3,5 %)
Cariotipo No realizado 47 (82,5 %)
Normal 10 (17,5 %)
No realizado 46 (80,7 %)
Ecocardio Sin hallazgos 9 (15,8 %)
Alterado 2 (3,5 %)
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Se observa que el 80,7 % de estos fetos con la entidad a estudio no
presentan ninguna malformacion asociada. Por otra parte, 11 casos
(19,3%) si presentan malformacion asociada. Se trata de 6 fetos
masculinos y 5 casos de fetos femeninos, lo que representa una
proporcion de malformacion asociada de 0,17 en varones y de 0,23 en

mujeres.

Las malformaciones a las que nos referimos en este trabajo, divididas

por sistemas, son:

- Cardiacas:

» Comunicacion interventricular (CIV).

- Cordén umbilical:
= 2 casos de arteria umbilical unica (AUU).

= Cuatro vasos de cordon.

- QGenitourinarias :
» Doble sistema pielocalicial derecho.
» Hidronefrosis grado II.
» Hidronefrosis grado IV.

= (Calcificaciones renales.

- Sindromes genéticos:
» Sindrome de Crisponi: microretrognatia, campodactilia,
alargamiento nasal, hipertonia bucal, hipertonia

miembros, desregulacion temperatura.
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- Vasculares:

= Arteria subclavia derecha.

- Otras:

= Estenosis congénita de vias lagrimales largas.

Siendo las mas frecuentes las: genitourinarias (7,0%), anomalias

vasculares del cordon umbilical (5,2%) y cardiacas (1,8%) (grafico 1) .

Grafico 1. Malformaciones asociadas a la PVUD.

¥ Sin anomalias

B Cardiacas

¥ Genitorurinarias

B Cordon umbilical

¥ Sindromes Genéticos
¥ Otras

En la tabla 4 se muestran con mayor detalle las caracteristicas de los 11

casos que presentan malformaciones asociadas.

En el 17,5% de los casos se les realizd cariotipo fetal, sin que se

encontrara ninguna anomalia en el nimero de cromosomas.
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Se completd ademads el estudio antenatal mediante ecocardiografia fetal

en el 19,3% de ellos, diagnosticindose una anomalia cardiaca mayor

(comunicacioén interventricular) y una menor (arteria subclavia derecha),

lo que corresponde a un 1,8% cada una.

Tabla 4. Casos de PVUD con malformaciones congénitas asociadas.

Caso | Tipo EG Sexo Anomallas.ecograﬁcas Resultados
(sem) asociadas
20 IH | 20+0 | H |DSPC derecho Fenotipo normal, sano
24 IH | 24+1 H | Arteria subclavia derecha Fenotipo normal, sano
28 IH | 19+3 | M |Hidronefrosis grado II Fenotipo normal, sana
30 IH | 1942 | M |CIV Fenotipo normal, sana
Hidronefrosis unilateral Displasia quistica renal unilateral
32 IH | 1940 | M |derecha grado IV. (dilatacion pielocalicial) exoftalmos
Ventriculomegalia borderline | unilateral transitorio, chalazion, ptosis.
38 m | 200 | 1 Estenosis congénita de vias lagrimales
largas
39 IH | 20+0 | M |4 vasos de cordon Fenotipo normal, leve ictericia
Sindrome de Crisponi, microretrognatia,
3 H 1945 it Mlcroretrogpatla, cgmpoda’ctlha, alar.gamwr%to ngsal,
campodactilia. hipertonia bucal, hipertonia miembros,
disregulacion temperatura
46 IH | 19+1 H |AUU Fenotipo normal, sano
47 IH | 19+0 | H |[Calcificaciones renales Cr1pForqu1d1a d@reche}, 2 hernias
inguinales, calcificaciones renales
Epilepsia generalizada 1°, ausencias,
48 H | 2002 | 5 |AUU mioclonias palpebrales, crisis atonicas,

hipertonia miembros, retraso psicomotor,
deambulacion y lenguaje tardio

IH: intrahepatica; DSPC: doble sistema pielo-calicial; CIV:
Arteria umbilical Unica.

comunicacion interventricular. AUU.
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También se realizd una valoracion de los resultados perinatales de los

fetos a estudio, expuestos en la tabla 5.

Tabla 5. Caracteristicas perinatales en los casos de PVUD.

Finalizacion de la gestacion

Parto normal

40 (70,1 %)

Parto instrumental

4(7,1 %)

Cesarea

13 (22,8 %)

Peso fetal** 3020 (700)
CIR 5 (8,8 %)
Clasificacion (segun percentil de |PEG 9 (15,8 %)
peso) Normal 42 (73,7 %)
Macrosomia 1 (1,8 %)
Bas No 14 (24,6 %)
4O peso Si 43 (75,4%)
Edad gestacional parto (dias)** 273 (20)
: No 46 (80,7 %)
Prematuridad S 11(19.3 %)
, <7 7 (12,3 %)
Test Apgar 1 =7 50 (87.7 %)
, <7 0 (0,0 %)
Test Apgar 5 =7 57 (100 %)
<17,00 0 (0,0 %)
pH arteria umbilical** <7,20 8 (14,0 %)
> 7,20 49 (86,0 %)
No 52 (91,2 %)
Ingreso UCIN S 5 (8.8 %)
Normal 51 (89,5 %)
Desarrollo postnatal Alterado 6 (10.5 %)

* Distribucion normal.

** Distribucion No normal.

Se observa (tabla 5) que la finalizacion de la gestacion mas frecuente

(70,1%) fue parto eutdcico.

Se realiz6 cesarea abdominal por diversos motivos en 13 casos (22,8 %),

siendo la indicacion mas frecuente de cesarea la desproporcion pélvico-
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cefalica (grafico 2); mientras que se requiri6 el uso del parto

instrumental en 4 ocasiones (7,1%).

Grafico 2. Indicaciones de cesarea abdominal en los casos de PVUD.
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NPP: no progresion de parto; CIR: crecimiento intrauterino retardado; DPC: desproporcion pélvico-

cefalica; RPBF: riesgo de pérdida de bienestar fetal

Continuando con la tabla 5, se observa que la edad gestacional media en
el momento del parto fue de 273 dias de amenorrea, lo que equivale a 39
semanas completas de gestacion. El rango de edad gestacional en el

momento del parto en nuestro estudio es 27* — 41" semanas.

La mediana de peso al nacer observada fue de 3020 gramos, con un

rango intercuartilico de 700 gramos.

En su mayoria presentaron una puntuacion en el test de Apgar de 9

(80,7%) en el primer minuto de vida y de 10 (84,2%) a los 5 minutos. Se
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obtuvieron 7 casos con Apgar < 7> en el primer minuto de vida (12,3%),
siendo la totalidad de los casos mayor o igual a 7 en la puntuacion del

test de Apgar a los 5 minutos.

Al realizar la medicion postnatal de pH de arteria umbilical, la media fue
de 7,28. Ocho de los recién nacidos (14,0 %) presentaron valores de pH
de arteria umbilical por debajo de 7,20, sin que se haya encontrado

ningun neonato con pH de arteria umbilical < 7,00.

El 73,7% de los fetos estudiados exhiben un percentil de peso dentro de
la normalidad, mientras que el 24,6% cuenta con un percentil de peso
acorde a bajo peso fetal (menor del percentil 10 de peso fetal estimado
para la edad gestacional). Solo 5 fetos (8,8%) cumplian criterios de
Crecimiento Intrauterino Retardado (menor del percentil 3 de peso fetal
estimado para la edad gestacional y/o menor del percentil 10 de peso
para la edad gestacional con estudio doppler patolégico) (tabla 4 y

grafico 3).

2 E] test de Apgar <7 en el primer minuto de vida se asocia con asfixia
neonatal moderada.

> Valores de pH de arteria umbilical < 7,20 se asocian con acidosis fetal
leve. Valores de pH de arteria umbilical < 7,00 se asocian con acidosis
fetal grave y es criterio diagnostico de asfixia neonatal.
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Grafico 3. Clasificacién segun percentil de peso fetal de fetos con

PVUD.

o~ Normal
“PEG
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T

PEG: pequeno para la edad gestacional; CIR: crecimiento intrauterino

retardado.

Un 19,3 % de los fetos con PVUD fueron prematuros, con partos que se
produjeron por debajo de las 37 semanas completas de gestacion. Su
clasificacion se puede realizar segun su edad gestacional en el momento

del parto, tal y como se muestra en la tabla 6.

Tabla 6. Tipos de prematuridad en fetos con PVUD

Nacido a 46 (80,3 %)
termino
Prematuro tardio (34" - 36" sem) 5 (8,8 %)
Prematuridad L rematuro moderado (3212 - 33:2 sem) 3 (5,3 %)
Prematuro extremo (28 " —31"" sem) 2 (3,5 %)
Prematuro muy extremo (< 28" sem) 1 (1,7 %)

En su mayoria no requirieron ingreso en UCI neonatal (91,2 %) y

presentaron una evolucion postnatal favorable en el 89,5 % de los casos.
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ESTUDIO ANALITICO

Tabla A1l. Relacion entre persistencia o no de vena umbilical derecha y

las variables sociodemograficas y perinatales.

Casos Controles Estadistico p
HUMS 29 (50,9%) 114 (100%)
Procedencia
HPH 28 (49,1%) 0
Casos 57 114
32 33,91 a
Edad materna ©)' (5.66) " 2669,00 0,057
Nulipara 31 (54,4%) 73 (64,0 %) b
Paridad 1,485 0,223
Multipara 26 (45,6 %) 41 (36,0 %)
Hombre 35(61,4 %) 66 (57,9 %) b
Sexo fetal - 0,193 0,66
Mujer 22 (38,6 %) 48 (42,1 %)
. Eutocico 40 (70,2 %) 80 (70,2 %) b
Tipo de parto — 0,000 1
Distdcico 17 (29,8 %) 31 (29,8 %)
Instrumental 4 (23,5%) 27 (79,4 %) b
Parto distocico 14,85 <0,001
Cesarea 13 (76,5 %) 7 (20,6 %)
Peso fetal 3040 (678) s :5’)22 2100,50° | <0,001
. No 43 (76,8 %) 98 (87,5%) b
Bajo peso - 3,117 0,075
Si 13 (23,2 %) 14 (12,5%)
No 51 (91,1 %) 109 (97,3%) b
CIR - 3,216 0,073
Si 5(8,9%) 32,7 %)
No 48 (85,7 %) 101 (90,2 %) b
PEG - 0,742 0,389
Si 8 (14,3 %) 11 (9,8 %
No 50 (89,3 %) 98 (87,5 %) b
Percentil 10 - 25 - 0,114 0,736
Si 6 (10,7 %) 14 (12,5 %)
Edad gestacional parto (dias) 274 (17)" 281 (12)” 17542 <0,001
No 46 (85,2 %) 105 (97,2%) b
Prematuridad 8,241 0,004
SI 8 (14,8 %) 3(2,8%)

* Distribucién normal.

** Distribucion no normal.
$Se pone valor mediano para comparar

a. U de Mann-Whitney

b. Chi cuadrado de Pearson
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Al comparar los casos de persistencia de vena umbilical derecha con los
controles aleatorios (tabla Al), encontramos que el peso fetal al
nacimiento fue significativamente menor en los casos portadores de la
anomalia a estudio que en los controles (3040 vs 3325 gramos; p <

0,001).

El parto se produjo, en estos fetos, a una edad gestacional
significativamente mas temprana (274 vs 281 dias; p < 0,001). Ademas,
el numero de fetos en los que el parto fue por debajo de las 37 semanas
de gestacion (prematuros), fue significativamente mayor en los fetos con
persistencia de vena umbilical derecha que en el grupo control (14,8 vs

2,8%; p = 0,004).

Respecto al parto distdcico, se encontré una proporcion de cesareas
significativamente mayor en los casos que en el grupo control (76,5 vs

20,6 %; p <0,001).

Aunque la diferencia no alcanza significacion estadistica, se aprecia una
mayor proporcion de fetos con un retraso de crecimiento intrauterino
(CIR) entre los fetos que presentan la anomalia estudiada que entre los
controles (8,9 vs 2,7%; p = 0,073). También se observa una mayor
proporcion de fetos con un percentil de peso menor al 10 para su edad
gestacional (bajo peso fetal) en los casos que en los controles (23,2 vs
12,5%; p = 0,075). Lo mismo ocurre con la edad materna, siendo menor
en las madres con fetos que presentan la persistencia de vena umbilical
derecha, que en aquellas madres de fetos que no presentan esta entidad.
La diferencia no alcanza significacion estadistica (32 vs 33,91; p =

0,057).
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No se encontraron diferencias estadisticamente significativas cuando se

comparan la paridad materna, el sexo fetal, el parto eutocico o distocico,

retraso de crecimiento intrauterino (CIR), fetos pequefios para la edad

gestacional (PEG) ni en los fetos con percentil de peso fetal entre el 10 y

el 25 cuando comparamos los casos con los controles.

Tabla A2. Relacion entre presencia o no de persistencia de vena
umbilical derecha y las variables sociodemograficas y perinatales,
controlando paridad, sexo fetal y edad gestacional en el momento del

parto.
Casos Controles Estadistico P
HUMS 29 (50,9%) 114 (100%)
Procedencia
HPH 28 (49,1%) 0
Casos 57 114
Edad materna 31,85+ 4,252 | 32,81 +4,634" 1,305° 0,194
. Eutdcico 40 (70,2 %) 72 (63,2 %) b
Tipo de parto — 0,828 0,363
Distocico 17 (29,8 %) 42 (36,8 %)
. Instrumental 4 (23,5 %) 21 (47,7 %) b
Parto distocico 2,974 0,085
Cesarea 13 (76,5 %) 23 (52,3 %)
3040 3120 .
Peso fetal (678)** (578)** 2951,50 0,535
. No 43 (76,8 %) 101 (90,2%) b
Bajo peso - 5,469 0,019
Si 13 (23,2 %) 11 (9,8%)
No 51 (91,1 %) 110 (98,2%) b
CIR - 4,770 0,029
Si 5(8,9%) 2 (1,8 %)
No 48 (85,7 %) 103 (92,0 %) b
PEG - 1,603 0,205
Si 8 (14,3 %) 9 (8,0 %)
No 50 (89,3 %) 96 (82,1 %) b
Percentil 10 - 25 - 0,456 0,228
Si 6 (10,7 %) 12 (17,9 %)

* Distribucién normal.

** Distribucidén no normal.

a. t- Student

b. Chi cuadrado de Pearson
c. U de Mann-Whitney
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Al elegir los controles emparejados, se controlan las variables
potencialmente confusoras: edad gestacional en el momento del parto, el
sexo fetal y la paridad materna (tabla A2).

Al comparar los casos con persistencia de vena umbilical derecha con el
grupo control, la proporcion de bajo peso (por debajo del percentil 10 de
peso para su edad gestacional), fue significativamente mayor en los
casos portadores de la caracteristica anatdmica a estudio respecto a los
controles (23,2 vs 9,8%; p =0,019).

También la proporcion de fetos que presenta un retraso de crecimiento
(CIR) es significativamente mayor en los casos que en los controles (8,9
vs 1,8%; p = 0,029).

Aunque la diferencia no alcanza significacion estadistica, se aprecia una
mayor proporcién de fetos con finalizacion de la gestacion mediante
cesarea en los casos de persistencia de vena umbilical derecha, que en
los controles (76,5 vs 52,3%; p = 0,085).

Cabe destacar que, cuando controlamos las variables de edad gestacional
en el momento del parto, sexo fetal y paridad materna, la diferencia de
peso fetal entre los fetos con la entidad a estudio y aquellos que no la
presentan asi como la finalizacion de la gestaciéon mediante parto
instrumental y mediante cesarea pierden la significacion estadistica.

No se encontraron diferencias estadisticamente significativas en relacion
al tipo de parto, la proporcion fetos pequefios para la edad gestacional
(PEG) ni en la proporcion de fetos con percentil de peso fetal entre el 10
y el 25 cuando se comparan los casos con los controles.
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Tabla A3. Relacion entre persistencia o no de vena umbilical derecha y
las variables perinatales, en funcion del sexo fetal.

Casos Controles Estadistico p
299797 + 3426,09 + c
peco fetal Hombre 735.884 440,784 3,623 0,001
. 2965 3245 a
Mujer (603) (350) $ 319,5 0,016
No 28 (82,4 %) 58 (87,9 %) b
Hombre - 0,569 0,451
. Si 6 (17,6 %) 8 (12,1%)
Bajo peso
) No 15 (68,2 %) 40 (87,0 %) b
Mujer - 3,393 0,065
Si 7 (31,8 %) 6 (13,0 %)
No 32 (94,1 %) 65 (98,5%) b
Hombre - 1,471 0,225
Si 2 (5,9 %) 1(1,5 %)
CIR
) No 19 (86,4 %) 44 (95,7 %) b
Mujer - 1,885 0,170
Si 3 (13,6 %) 2 (4,3 %)
No 30 (88,2 %) 59 (89,4 %) b
Hombre - 0,031 0,861
Si 4 (11,8 %) 7 (10,6 %)
PEG
) No 18 (81,8%) 42 (91,3 %) b
Mujer - 1,290 0.256
Si 4 (18,2 %) 4 (8,7 %)
No 30 (88,2 %) 59 (89,4 %) b
Hombre - 0,031 0,861
Si 4 (11,8 %) 7 (10,6 %)
p 10-25
) No 20 (90,9 %) 39 (84,8 %) b
Mujer - 0,486 0,486
Si 2 (9,1 %) 7 (15,2 %)
273 281 a
<
Edad gestacional Hombre (15)** (11)* s 557,50 0,001
parto (dias) . 277 282 a
Mujer (19)*3; (15)** 317,50 0,018
No 28 (87,5 %) 61 (96,8 %) b
Hombre - 4,595 0,032
. Si 4 (12,5 %) 2 (3,2 %)
Prematuridad
) No 18 (81,8 %) 44 (97,8 %) b
Mujer - 3,660 0,056
Si 3 (18,2 %) 12,2 %)

* Distribucién normal.

** Distribucion no normal.
$Se pone valor mediano para comparar
a. U de Mann-Whitney

b. Chi cuadrado de Pearson

c. T-Student
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Al comparar los casos que presentan persistencia de vena umbilical
derecha con los controles aleatorios, dividiéndolos por sexo fetal (tabla
A3), encontramos que el peso fetal al nacimiento fue significativamente
menor en ambos sexos en los casos portadores de la anomalia a estudio
que en los controles (2997,97 vs 3426,09; p = 0,001 en fetos masculinos
y 2965 vs 3245; p = 0,016 en fetos femeninos).

El parto se produjo, en ambos sexos, a una edad gestacional
significativamente mas temprana (273 vs 281 dias; p < 0,001 en fetos

masculinos y 277 vs 282 dias; p = 0,018 en fetos femeninos).

Respecto a la prematuridad se observa que el numero de fetos en los que
el parto fue por debajo de las 37 semanas de gestacion (prematuros), fue
significativamente mayor (12,5 vs 3,2%; p = 0,032) en los fetos hombres
con persistencia de vena umbilical derecha que en el grupo control.
También se advirti6 una mayor proporcion de fetos mujeres en los que el
parto se produjo antes de las 37 semanas en los casos que en los

controles, a pesar de que no mostrod significacion estadistica (18,2 vs

2,2%; p = 0,056).

Aunque la diferencia no alcanza significacion estadistica, se aprecia una
mayor proporcion de fetos mujeres con un percentil de peso menor al 10
para su edad gestacional (bajo peso fetal) entre los fetos mujeres que
presentan la anomalia estudiada que entre los controles (31,8 vs 13,0%; p
= 0,065). En el caso de los fetos varones con persistencia de vena
umbilical derecha, esta relacion entre la entidad a estudio y bajo peso

fetal pierde su significacion estadistica.

78



Al estudiar por separado todos los casos segun el sexo fetal, no se

encontraron diferencias estadisticamente significativas entre casos y

controles, ni en los fetos masculinos ni en los femeninos, en las variables

retraso de crecimiento intrauterino fetos pequefios para la edad

gestacional y percentil de peso fetal entre el 10 y el 25.

Tabla A4. Relacion entre persistencia o no de vena umbilical derecha y
las variables perinatales, en funcion del sexo fetal, controlando paridad y
edad gestacional en el momento del parto.

Casos Controles Estadistico p
3059,82 + 3162,74 + .
Hombre 648,057 531,778 0.038 0,404
Peso fetal 2065 3015
Mujer (603) (588) 993,5 0,643
No 28 (82,4 %) 56 (90,3 %) b
Hombre - 1,275 0,259
. Si 6 (17,6 %) 6 (9,7%)
Bajo peso
) No 15 (68,2 %) 45 (90,0 %) b
Mujer - 5,236 0,022
Si 7 (31,8 %) 5 (10,0 %)
No 32 (94,1 %) 60 (96,8%) b
Hombre - 0,388 0,533
Si 2 (5,9 %) 2 (5,9 %)
CIR
. No 19 (86,4 %) 50 (100,0 %) b
Mujer - 7,115 0,008
Si 3 (13,6 %) 0 (0,0 %)
No 30 (88,2 %) 58 (93,5 %) b
Hombre - 0,811 0,368
Si 4 (11,8 %) 4(6,5%)
PEG
. No 18 (81,8%) 45 (90,0 %) b
Mujer - 0,935 0.334
Si 4 (18,2 %) 5 (10,0 %)
No 30 (88,2 %) 49 (79,0 %) b
Hombre - 1,276 0,259
Si 4 (11,8 %) 13 (21,0 %)
p 10-25
) No 20 (90,9 %) 43 (86,0 %) b
Mujer - 0,337 0,562
Si 2 (9,1 %) 7 (14,0 %)

* Distribucion normal.

** Distribucion no normal.
a. U de Mann-Whitney

b. Chi cuadrado de Pearson
c. T-Student
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Controlando las variables de sexo fetal, paridad materna y edad
gestacional en el momento del parto y realizando un estudio de los pesos
fetales segun el sexo fetal (tabla A4), se observa una proporcion
significativamente mayor de fetos mujeres con un percentil de peso
menor al percentil 10 para su edad gestacional en los casos de
persistencia de vena umbilical derecha que en los controles (31,8 vs
10,8%; p = 0,022). Aunque se advierte una proporcién mayor de fetos
varones con bajo peso fetal en los casos con la entidad a estudio que en
los controles, esta asociacion no se demuestra asociacion
estadisticamente significativa cuando se estudian unicamente los fetos

varones.

El niimero de fetos que presenta un retraso de crecimiento (CIR) es
significativamente mayor en los casos de fetos mujeres que en los
controles (13,6 vs 0,0%; p = 0,008). Al estudiar los fetos hombres, a
pesar de presentar una proporcion mayor de fetos con retraso de
crecimiento, no demostraron wuna asociacion estadisticamente

significativa.

Si se estudian por separado todos los casos segun el sexo fetal, no se
encontraron diferencias estadisticamente significativas al comparar el
peso fetal al nacimiento, los fetos pequenios para la edad gestacional
(PEG) ni en los fetos con percentil de peso fetal entre el 10 y el 25

cuando comparamos los casos con los controles.
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Tabla AS. Relacion entre persistencia o no de vena umbilical derecha y
las variables perinatales, en funcion de la paridad materna.

Casos Controles Estadistico p
Nulipara 2970 3330 646.0° 0,001
Peso fetal (650)* (585)
Multipara ( 663(?)3*% ( 473 3)1*2 1,682° 0,098
Nulipara No 22 (70,5 %) 65 (89.0%) 5,198" 0,023
Bajo peso Si 9 (29,1 %) 8 (11,0%)
Multipara No 21 (84,0 %) 33 (84,6 %) 0,004 0,947
Si 4 (16,0 %) 6 (15,4 %)
Nulipara No 27 (87,1 %) 72 08.6%) 0,324 0,012
Si 4 (12,9 %) 1(1,4 %)
CIR ) No 24 (96,0 %) 37 (94,9 %) .
Multipara - 0,043 0,835
Si 1 (4,0 %) 2(5,1 %)
Nulipara No 26 (83,9 %) 66 004 %) 0,912° 0,340
PEG Si 5(16,1 %) 7 (9,6 %)
Multipara No 22 (88,0%) 35 (89,7 %) 0,048" 0,827
Si 3 (12,0 %) 4 (10,3 %)
Nulipara No 29 93,5 %) 66 (87,6 %) 0,795° 0,373
01025 Si 2 (6,5 %) 7(13,4 %)
Multipara No 21 (84,0 %) 34 (87,2 %) 0,127° 0,721
Si 4 (16,0 %) 5 (12,8%)
Edad gestacional Nulipara (222)12 (122)22 623,50° <0,001
parto (dias) Multipara a 52)22 (ff)g*i 307,00° 0,013
Nulipara No 24 (80,0 %) 68 03,8 %) 6,198" 0,013
Prematuridad Si 6(20.0%) 3.2 %)
) No 22 (91,7 %) | 39 (100,0%) .
Multipara - 3,357 0,067
Si 2 (8,3 %) 0 (0,0 %)

* Distribucién normal.

** Distribucion no normal.
$Se pone valor mediano para comparar
a. U de Mann-Whitney

b. Chi cuadrado de Pearson

c. T-Student
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Al comparar los casos que presentan persistencia de vena umbilical
derecha con los controles aleatorios, estratificando por paridad materna,
encontramos que el peso fetal al nacimiento fue significativamente
menor en el grupo de pacientes nuliparas con persistencia de vena
umbilical derecha que en los controles (2970 vs 3330 gramos; p=0,001).
Esto mimo ocurrié en el grupo de mujeres multiparas, pero en este caso
la diferencia no alcanzé la significacion estadistica (3230 vs 3310

gramos; p = 0,098).

El parto se produjo a una edad gestacional significativamente mas
temprana tanto en madres nuliparas como multiparas (274 vs 284 dias; p

< 0,001 y 269 dias vs 278 dias p = 0,013, respectivamente).

Se observa que el numero de fetos en los que el parto fue por debajo de
las 37 semanas de gestacion (prematuros), fue significativamente mayor
en las madres nuliparas con fetos portadores de la entidad a estudio
frente al grupo control (20,0 vs 4,2%; p=0,013). También se advirtié una
mayor proporcion de fetos de madres multiparas en los que el parto se
produjo antes de las 37 semanas en los casos que en los controles, a
pesar de que no se demostrd significacion estadistica (8,3 vs 0,0% ; p =

0,067).

Ademas, se aprecia una mayor proporcion de fetos femeninos con un
percentil de peso menor al 10 para su edad gestacional (bajo peso fetal)
entre los fetos de mujeres nuliparas en los casos de PVUD que entre los
controles (29,1 vs 11,0%; p = 0,023). En ¢l caso de mujeres multiparas,
esta relacion entre la entidad a estudio y bajo peso fetal pierde su

significacion estadistica.
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Se observan una proporcion de fetos con retraso de crecimiento
significativamente mayor en madres nuliparas en los casos que en los
controles (12,9 vs 1,4%; p = 0,012). La asociacién de retraso de
crecimiento con la PVUD no demostré significacion estadistica en las
madres multiparas. Al estudiar por separado todos los casos segun la
paridad materna, no se encontraron diferencias estadisticamente
significativas entre los casos y controles cuando se comparan los fetos

pequetios para la edad gestacional y los fetos con percentil de peso fetal

entre el 10 y el 25.

Tabla A6. Relacion entre persistencia o no de vena umbilical derecha y
las variables perinatales, en funcion de la paridad materna, controlando
sexo fetal y edad gestacional en el momento del parto.

Casos Controles Estadistico p
Nulipara 297*9 3 10*5* 812,007 0,325
(650) (588)
Peso fetal 3230 3165
Multipara (660) $ (683) 635,00 0,870
. No 22 (70,9 %) 55 (91,7 %) b
Nulipara - 6,727 0,009
. Si 9 (29,1 %) 5 (8,3%)
Bajo peso
) No 21 (84,0 %) 46 (88,5 %) b
Multipara - 0,297 0,586
Si 4 (16,0 %) 6 (11,5 %)
No 27 (87,1 %) 59 (98,3%) b
Nulipara - 4,970 0,044
Si 4 (12,9 %) 1(1,7 %)
CIR
) No 24 (96,0 %) 51 (98,1 %) b
Multipara - 0,288 0,592
Si 1 (4,0 %) 1 (1,9 %)
. No 26 (83,9 %) 56 (93,3 %) b
Nulipara - 2,054 0,152
Si 5 (16,1 %) 4 (6,7 %)
PEG
) No 22 (81,8%) 47 (90,4 %) b
Multipara - 0,103 0,748
Si 3 (18,2 %) 5 (9,6 %)
No 29 (88,0 %) 48 (80,0 %) b
Nulipara - 2,882 0,090
1025 Si 2 (12,0 %) 12 (20,0 %)
P ) No 21 (84,0 %) 44 (84,6 %) b
Multipara - 0,005 0,944
Si 4 (16,0 %) 8 (15,4 %)

* Distribucion normal.

** Distribucién no normal.

5Se pone valor mediano para comparar
a. U de Mann-Whitney

b. Chi cuadrado de Pearson
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Controlando las variables de sexo fetal y edad gestacional en el momento
del parto y realizando un estudio de los pesos fetales dividiendo los
casos y controles segun la paridad materna (tabla A6), se observa una
proporcion significativamente mayor de fetos de madres nuliparas con
un percentil de peso menor al percentil 10 para su edad gestacional en
los casos de persistencia de vena umbilical derecha que en los controles
(29,1 vs 8,3%; p = 0,009). Esta asociacién no demostré significacioén en

los hijos de madres multiparas.

El niimero de fetos que presenta un retraso de crecimiento (CIR) es
significativamente mayor en los casos de madres nuliparas en los casos
que en los controles (12,9 vs 1,7%; p = 0,044). Al estudiar los casos de
madres multiparas, a pesar de presentar una proporcién mayor de fetos
con retraso de crecimiento, no demostraron wuna asociacion

estadisticamente significativa.

Si se estudian por separado todos los casos segun la paridad materna, no
se encontraron diferencias estadisticamente significativas al comparar el
peso fetal al nacimiento, los fetos pequefios para la edad gestacional
(PEG) ni en los fetos con percentil de peso fetal entre el 10 y el 25

cuando comparamos los casos con los controles.
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Grafico 4. Relacion entre peso fetal y edad gestacional en el momento
del parto para fetos con persistencia o no de vena umbilical derecha.
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Grafico 5. Relacion entre peso fetal y edad gestacional en el momento
del parto para fetos con persistencia o no de vena umbilical derecha,
controlando las variables sexo fetal, paridad materna y edad gestacional
en el momento del parto.
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En el grafico 4 puede verse que en los valores de menor edad gestacional

y menor peso solo hay casos.

Cuando se comparan los casos con los controles aleatorios (grafico 4), se
observa que en los fetos con PVUD, el 79,9% de la variabilidad del peso
viene explicada por la edad gestacional, mientras que esta cifra

disminuye hasta el 25,3% en los controles.

Al comparar los casos con los controles, controlando las variables sexo
fetal, paridad materna y edad gestacional en el momento del parto
(grafico 5), se observa que el 79,9 % de la variabilidad del peso viene
explicada por la edad gestacional (como en el supuesto anterior) en los
casos de PVUD, mientras que esta cifra aumenta hasta el 81,3 % en los

controles.
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Grafico 6. Relacion entre peso fetal y edad gestacional en el momento
del parto, para fetos hombres con persistencia o no de vena umbilical

derecha.
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Grafico 7. Relacion entre peso fetal y edad gestacional en el momento
del parto, para fetos mujeres con persistencia o no de vena umbilical

derecha.
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Grafico 8. Relacion entre peso fetal y edad gestacional en el momento
del parto para fetos hombre con persistencia o no de vena umbilical
derecha, controlando las variables sexo fetal, paridad materna y edad
gestacional en el momento del parto.
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Grafico 9. Relacion entre peso fetal y edad gestacional en el momento
del parto para fetos mujeres con persistencia o no de vena umbilical
derecha, controlando las variables sexo fetal, paridad materna y edad
gestacional en el momento del parto.
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Cuando se comparan los casos de fetos hombres con los controles
aleatorios del mismo sexo (grafico 6), se observa que en los fetos con
PVUD, el 88,2 % de la variabilidad del peso viene explicada por la edad
gestacional, mientras que esta cifra disminuye hasta el 32,1% en los

controles.

Al comparar los casos de fetos mujeres con los controles aleatorios del
mismo sexo (grafico 7), se contempla que en los fetos con PVUD, el
69,7 % de la variabilidad del peso viene explicada por la edad
gestacional, mientras que esta cifra se reduce hasta el 16,7 % en los

controles.

Comparando los casos de fetos hombre con los controles, controlando las
variables sexo fetal, paridad materna y edad gestacional en el momento
del parto (grafico 8), se aprecia que el 88,2 % de la variabilidad del peso
viene explicada por la edad gestacional en los casos de PVUD, mientras

que esta cifra disminuye hasta el 73,3 % en los controles.

La comparacion de los casos de fetos mujeres con los controles,
controlando las variables sexo fetal, paridad materna y edad gestacional
en el momento del parto (grafico 9), muestra que el 69,7 % de la
variabilidad del peso viene explicada por la edad gestacional (como en el
supuesto anterior) en los casos de PVUD, mientras que esta cifra

aumenta hasta el 88,0 % en los controles.
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Grafico 10. Relacion entre peso fetal y edad gestacional en el momento

del parto para fetos de madres nuliparas con persistencia o no de vena
umbilical derecha.
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Grafico 11. Relacion entre peso fetal y edad gestacional en el momento

del parto para fetos de madres multiparas con persistencia o no de vena
umbilical derecha.
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Grafico 12. Relacion entre peso fetal y edad gestacional en el momento

del parto para fetos de madres nuliparas con persistencia o no de vena

umbilical derecha, controlando edad gestacional en el momento del
arto, sexo fetal y paridad materna.
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Grafico 13. Relacion entre peso fetal y edad gestacional en el momento
del parto para fetos de madres multiparas con persistencia o no de vena

umbilical derecha, controlando edad gestacional, sexo fetal y paridad
materna.
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Al comparar los casos de fetos de madres nuliparas con los controles
aleatorios de madres nuliparas (grafico 10), se aprecia que en los fetos
con PVUD, el 78,7 % de la variabilidad del peso viene explicada por la
edad gestacional, mientras que esta cifra disminuye hasta el 31,2% en los

controles.

Cuando se comparan los casos de fetos de madre nulipara con los
controles aleatorios de igual condicion (grafico 11), se observa que en
los fetos con PVUD, el 82,6 % de la variabilidad del peso viene
explicada por la edad gestacional, mientras que esta cifra se reduce hasta

el 17,9 % en los controles

Al comparar los casos de fetos de madre nulipara con los controles,
también de madre nulipara, controlando las variables sexo fetal y edad
gestacional en el momento del parto (grafico 12), se ve que el 78,7 % de
la variabilidad del peso viene explicada por la edad gestacional en los
casos de PVUD, mientras que esta cifra aumenta hasta el 81,9 % en los

controles.

Por otro lado, al comparar los casos de fetos de madre multipara con los
controles de igual condicion, controlando las variables sexo fetal y edad
gestacional en el momento del parto (grafico 11), se aprecia que el
porcentaje de variabilidad explicado por la edad gestacional es muy

similar en casos y controles (82,6 vs 82,4 %).
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ESTUDIO DE MALFORMACIONES

En la tabla M1 se detallan las tasas de malformaciones que presentan los
casos de persistencia de vena umbilical derecha y se comparan con las
obtenidas en las 4108 gestaciones acaecidas en el Hospital Universitario

Miguel Servet de Zaragoza durante los afios 2011 y 2013.

En su globalidad, se observa un aumento del nimero de malformaciones
en los casos de persistencia de vena umbilical derecha respecto a los

controles (6,13 % frente a 19,29 %).

En dos de estos casos se presenta una malformacion menor asociada
(estenosis congénita de vias lagrimales largas y arteria subclavia
derecha), por lo que si se descartasen del calculo de la tasa de
malformaciones, con el fin de estudiar la presencia de malformaciones

con repercusion fetal importante, el porcentaje de malformaciones seria

del 15,8 %.

Al desglosar estas malformaciones por aparatos, puede verse que la
proporcion de malformaciones en todos los aparatos es mayor en los
casos con persistencia de vena umbilical derecha que en los controles
donde ésta no existe. Asi la proporcion de malformaciones del aparato
genitourinario es 4,59 puntos porcentuales superior en los fetos con la
anomalia que en aquellos que no la tienes, seguida de las
malformaciones de cordon umbilical, las esqueléticas y las cardiacas,
con cifras respectivamente de 3,95; 1,45 y 1,26 puntos porcentuales

mayores en los casos con PVUD que en los que no tienen.
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Estas diferencias solo alcanzan la significacion estadistica en el caso de
malformaciones del cordon umbilical (p = 0,037) y casi llega a ser
significativa en el caso de malformaciones del aparato genitourinario (p
=0,053).

No se encontraron casos de malformaciones del sistema nervioso por lo
que la tasa de estas malformaciones fue del 0% en los casos de

persistencia frente al 1,7% en los controles.

Tabla M1. Relacion entre malformaciones por aparatos y persistencia o
no de vena umbilical derecha.

Casos Controles [ .
N° (%) N° (%) Estadistico P
Malformaciones Si 11(19,29) 252 (6,13) 16,46a < 0,001
No 46 (80,71) 3856 (93,87)
Cordon umbilical Si 3 (5,26) o1 (1,31) 0,037b
No 54 (94,74) 4057 (98,69)
Cardiacas Si 1(1.75) 20 (0.49) 0,252°
No 56 (98,25) 4088 (99,51)
Genitourinario Si 4(7,02) 1002:43) 0,053°
No 53 (92,98) 4008 (97,57)
Esqueléticas Si L(L75) 12 030) 0,164°
No 56 (98,25) 4096 (99,70)
Sistema nervioso Si 0(0,0) 72 (1,75) 0.626"
central No 57 (100) 4036 (98,25) ’
a. Chi-cuadrado de
Pearson.

b. Estadistico exacto de Fisher.
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Grafico M1.Comparativa de las tasas de malformaciones entre grupo con
persistencia de vena umbilical derecha y grupo control.
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Grafico M2.Comparativa de las tasas de malformaciones por aparatos
entre grupo con persistencia de vena umbilical derecha y grupo control.
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Anexo 2. Casos de PVUD.

Peso e ..
Caso | Edad Ante?edeI}tes de Paridad Tipo . EG . Anomalias asociadas Sexo | Cariotipo Parto EG al Ecocardio | Al' | AS' | pH Evolucion d el recien Hospital
interés diagnostico parto nacer nacido
1 40 | Utero miomatoso Nulipara IH 2145 No H |46 XY Ventosa 40+1 | 3810 |Normal 9 10 | 7.20 | Fenotipo normal, sano HUMS
2 34 | Sin interés Nulipara IH 20+1 No H |46 XY Parto normal | 41+5 | 3910 |Normal 9 10 | 7.19 |Fenotipo normal, sano HUMS
3 26 | Sin interés Nulipara IH 27+0 No H |Norealizado |Partonormal | 40+1 | 2750 | Normal 9 9 7.14 | Fenotipo normal, sano HUMS
4 30 | Sin interés Nulipara IH 20+5 No M |Norealizado |Parto normal | 37+3 | 3020 | Normal 9 10 | 7.29 | Fenotipo normal, sana HUMS
5 35 | Sin interés Multipara IH 35+2 No M | Norealizado |Partonormal | 36+5 | 2060 | No realizado 9 10 | 7.31 | Fenotipo normal, sana HUMS
6 39 | Sin interés Nulipara IH 20+6 No H | Norealizado |Cesarea 41+4 | 3480 | No realizado 9 10 | 7.28 |Fenotipo normal, sano HUMS
7 33 | Sin interés Nulipara IH 19+4 No H | Norealizado |Cesarea 39+3 | 3520 |No realizado 9 10 | 7.29 |Fenotipo normal, sano HUMS
8 35 | Sin interés Multipara IH 20+0 No M |46 XX Parto normal | 39+4 | 3410 | No realizado 9 10 | 7.32 | Fenotipo normal, sana HUMS
9 34 | Sin interés Nulipara IH 20+1 No H |46 XY Parto normal | 37+6 | 2930 | No realizado 9 10 | 7.25 |Fenotipo normal, sano HUMS
10 40 | Sin interés Nulipara IH 2043 No H |46 XY Parto normal | 33+6 | 1930 |Normal 9 10 | 7.28 |Fenotipo normal, sano HUMS
11 24 | Pies planos y valgos Nulipara IH 20+1 No M |Norealizado |Parto normal | 36+6 | 3120 | Normal 9 10 | 7.29 | Fenotipo normal, sana HUMS
12 24 | Sin interés Multipara IH 19+5 No H |Norealizado |Partonormal | 40+2 | 3430 | Normal 9 10 | 7.15 |Fenotipo normal, sano HUMS
13 36 | Sin interés Multipara IH 20+4 No H |46 XY Parto normal | 37+1 | 3060 |No realizado 9 10 | 7.36 | Fenotipo normal, sano HUMS
14 39 | Sin interés Nulipara IH 2045 No M |46 XX Parto normal | 41+2 | 3200 | No realizado 9 10 | 7.40 | Fenotipo normal, sana HUMS
15 38 | Sin interés Multipara IH 2043 No H |Norealizado |Partonormal | 40+6 | 3260 | Normal 9 10 | 7.27 | Fenotipo normal, sana HUMS
16 32 | Enfermedad de Crohn | Nulipara IH 20+1 No M |Norealizado |Partonormal | 32+0 | 1800 | No realizado 6 9 7.36 | Fenotipo normal, sano HUMS
17 33 | Sin interés Nulipara IH 2043 No M | Norealizado |Partonormal | 40+1 | 2790 | No realizado 9 10 | 7.27 |Fenotipo normal, sano HUMS
18 31 Sin interés Multipara IH 31+0 No M | Norealizado |Partonormal | 38+0 | 3070 | No realizado 9 10 | 7.34 | Fenotipo normal, sana HUMS
19 34 | Sin interés Nulipara IH 20+0 No M |46 XX Parto normal | 41+0 | 2900 | No realizado 9 10 | 7.29 | Fenotipo normal, sana HUMS
20 26 | Crohn Nulipara IH 20+0 Doble sistema rifion dcho. H |Norealizado |Partonormal | 32+0 | 1450 | Normal 9 10 | 7.36 |Fenotipo normal, sano HUMS
21 34 | Sin interés Multipara IH 35+1 No H |Norealizado |Partonormal | 38+2 | 2900 | No realizado 9 10 | 7.20 |Fenotipo normal, sano HUMS
22 28 | Sin interés Nulipara IH 20+2 No M |Norealizado |Partonormal | 37+4 | 2970 | No realizado 9 10 | 7.28 | Fenotipo normal, sana HUMS
23 30 | Sin interés Multipara IH 20+0 No M | No realizado |Cesarea 40+1 | 3380 |No realizado 9 10 | 7.28 | Fenotipo normal, sana HUMS
24 33 Tu'mor Wlllms renal. Multipara IH 24+1 Arteria subclavia derecha H |Norealizado |Partonormal | 34+3 | 2470 | % subclavia 8 10 | 7.31 |Fenotipo normal, sano HUMS
Miomectomia derecha

25 34 | Sin interés Multipara IH 21+6 No M |Norealizado |Partonormal | 39+2 | 2720 | No realizado 9 10 | 7.06 | Fenotipo normal, sana HUMS
26 32 | Sin interés Multipara IH 20+4 No M |46 XX Parto normal | 38+3 | 2530 | No realizado 9 10 | 7.35 | Fenotipo normal, sana HUMS
27 25 | Sin interés Nulipara IH 29+4 No M |46 XX Cesarea 31+1 900 | No realizado 7 9 7.17 | Fenotipo normal, sana HUMS
28 25 | sin interés Nulipara IH 19+3 Ectasia pielocalicial M |No realizado |Cesarea 40+3 | 3640 |No realizado 9 10 | 7.19 | Fenotipo normal, sana HPH

29 29 | Sin interés Nulipara IH 19+5 No H | No realizado |Foérceps 39+1 | 2800 |No realizado 5 8 7.30 | Fenotipo normal, sano HPH

30 28 | Sin interés Nulipara IH 19+2 CIv M | Norealizado |Parto normal | 40+0 | 3400 |CIV 9 10 | 7.27 | Fenotipo normal, sana HPH
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Peso

Caso | Edad Ante'cedeI}teS de Paridad Tipo . EG . Anomalias asociadas Sexo | Cariotipo Parto EG al Ecocardio | Al' | AS' | pH Evolucion d el recien Hospital
interés diagnostico parto nacer nacido
31 30 | Sin interés Multipara IH 18+6 No H |Norealizado |Partonormal | 41+0 | 3700 | No realizado 9 10 | 7.31 |Fenotipo normal, sano HPH
Displasia quistica renal
32 28 | Sin interés Nulipara IH 19+ | Hidronefrosis unilateral derecha grado IV. |\ N0 reatizado | Férceps 40 | 2630 |Norealizado | 6 | 8 |7.15 |unilateral exoftalmos HPH
Ventriculomegalia borderline unilateral transitorio,
chalazion, ptosis.
33 31 Sin interés Multipara IH 20+0 No M | No realizado |Parto normal 38 2900 | No realizado 9 10 | 7.26 | Fenotipo normal, sana HPH
34 33 | Sin interés Nulipara IH 19+0 No M | No realizado |Parto normal 37 2900 | No realizado 9 10 | 7.23 | Fenotipo normal, sana HPH
35 31 Sin interés Nulipara IH 20+0 No H |Norealizado |Partonormal | 39+2 | 2910 | No realizado 9 10 | 7.41 |Fenotipo normal, sano HPH
36 33 Sin interés Nulipara IH 19+4 No H |Norealizado |Partonormal | 37+2 | 2508 |No realizado 9 10 | 7.34 | Fenotipo normal, sano HPH
37 30 | Sin interés Nulipara IH 20+0 No H |Norealizado |Partonormal | 38+3 | 2948 | No realizado 9 10 | 7.35 |Fenotipo normal, sano HPH
Fenotipo normal,
38 29 | Sin interés Multipara IH 20+0 Estenosis congénita vias lagrimales largas | H | No realizado | Cesarea 40+5 | 3508 | No realizado 9 10 | 7.25 | Estenosis vias HPH
lagrimales largas
39 33 Sin interés Multipara IH 20+0 4 vasos de cordon M | No realizado | Espatulas 39+4 | 3676 |No realizado 7 9 7.19 | Fenotipo normal, sana HPH
40 36 | Sin interés Nulipara IH 24+6 No H |Norealizado |Partonormal | 39+5 | 3492 | No realizado 9 10 | 7.20 | Fenotipo normal, sano HPH
41 35 | Sin interés Nulipara IH 21+1 No H |Norealizado |Partonormal | 39+1 | 3082 | No realizado 6 10 | 7.16 |Fenotipo normal, sano HPH
42 35 | Sin interés Nulipara IH 16+6 No M | Norealizado |Partonormal | 40+6 | 3274 | No realizado 9 10 | 7.29 | Fenotipo normal, sana HPH
Sindrome de Crisponi:microretrognatia,
43 32 | Sin interés Multipara | IH 19+5  |campodactilia, alargamiento nasal, H |Norealizado |Partonormal | 38+0 | 3410 |Norealizado | 8 | 10 | 7.28 | Sd. Crisponi HPH
hipertonia bucal, hipertonia miembros,
disrregulacion temperatura
44 36 | Sin interés Multipara IH 35+5 No H | Norealizado |Cesarea 38+0 | 2606 |No realizado 9 10 | 7.26 |fenotipo normal, sano HPH
45 29 | Sin interés Multipara IH 20+0 No H |Norealizado |Partonormal | 40+0 | 3500 |No realizado 9 10 | 7.34 |fenotipo normal, sano HPH
46 28 | Sin interés Multipara IH 19+1 AUU H |Norealizado |Partonormal | 39+0 | 3000 |No realizado 9 10 | 7.24 |fenotipo normal, sano HPH
Criptorquidia derecha,
Criptorquidia derecha, 2 hernias hernias inguinales,
47 37 | Sin interés Multipara IH 19+0 ~rptorq . . H | Norealizado |Cesarea 27+4 895 | No realizado 5 7 7.21 | calcificacion renal. HPH
inguinales, calcificaciones renales .
Retraso psicomotor
(prematuridad)
Epilepsia generalizada
1°, ausencias,
miocolonias
palpebrales, crisis
48 22 | sin interés Multipara IH 20+2 AUU H | Norealizado |Cesarea 34+0 | 2090 |No realizado 6 9 7.14 | atdnicas, hipertonia HPH
miembros, retraso
psicomotor,
deambulacion y
lenguaje tardio
Rifién izquierdo con
49 34 | sin interés Multipara IH 2140 No H | Norealizado |Cesarea 40+0 | 4100 |No realizado 5 8 7.09 | RVU poco funcionante, HPH

retraso en el lenguaje
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Peso e ..
Caso | Edad Ante'ceder}tes de Paridad Tipo . EG . Anomalias asociadas Sexo | Cariotipo Parto EG al Ecocardio | Al' | AS' | pH Evolucion d el recien Hospital
interés diagnostico parto nacer nacido
50 29 | sin interés Nulipara IH 2043 No H | Norealizado |Cesarea 36+0 | 3000 |No realizado 9 10 | 7.29 |Fenotipo normal, sano HPH
51 36 | sin interés Nulipara IH 19+1 No H |Norealizado |Partonormal | 39+0 | 3500 | No realizado 9 10 | 7.32 | Fenotipo normal, sano HPH
Criptorquidia, soplo
cardiaco inocente,
52 29 | Sin interés Nulipara IH 19+5 No H | No realizado |Cesarea 29+0 | 1300 |No realizado 9 10 | 7.27 | debilidad miembros HPH
inferiores, retraso
lenguaje
53 38 | Sin interés Multipara IH 20+2 No M | Norealizado |Partonormal | 40+1 | 2960 | No realizado 9 10 | 7.25 | Fenotipo normal, sana HPH
54 32 | Sin interés Multipara IH 25+0 No H | Norealizado |Cesarea 38+8 | 3440 |No realizado 9 10 | 7.21 |Fenotipo normal, sano HPH
55 29 | Sin interés Nulipara IH 21+1 No H |Norealizado |Partonormal | 39+2 | 3370 | No realizado 9 10 | 7.34 | Fenotipo normal, sano HPH
56 34 Sin interés Multipara IH 21+0 No H | Norealizado |Partonormal | 38+1 | 3230 | No realizado 9 10 | 7,45 | Fenotipo normal, sano HUMS
57 27 Sin interés Multipara IH 20+3 No H | Norealizado |Partonormal | 38+2 | 3640 | No realizado 9 10 | 7,27 | Fenotipo normal, sano HUMS
58 35 | Hipotiroidismo Nulipara | EH 2145 | Doblesistemaen RD * cctasia piclica H |[47XY+13 |[LLE CIv LLE HUMS
subclinico contralateral; polidactilia. CIV
Abreviaturas

IH Intrahepatica

EH | Extrahepatica

CIV | Comunicacion interventricular

AUU | Arteria umbilical tnica

ILE | Interrupcion legal embarazo

98




DISCUSION

Las anomalias del sistema venoso fetal se clasifican segun Yagel en

cuatro grupos, en dependencia de la vena a la que afecte.

- Venas cardinales:
= Malformaciones complejas: sindromes de heterotaxia.
= Malformaciones aisladas: persistencia de vena cava
superior izquierda, vena cava superior doble, interrupcion
de vena cava inferior, vena cava inferior izquierda
persistente, vena cava inferior doble.

- Venas umbilicales:
= Persistencia de vena umbilical derecha, agenesia del
ductus venoso, varices de la vena umbilical.

- Venas vitelinas:
= Agenesia del sistema porta parcial o completo

- Conexion venas pulmonares:
* Anomalias del drenaje venoso pulmonar total o

parcial.

De estas anomalias, las mdas frecuentemente diagnosticadas en la
poblacion general durante la vida prenatal son la persistencia de vena
umbilical derecha, con una prevalencia entre 1:214 (Maso, 2003) y
1:1120 (Weichert, 2011), la persistencia de vena cava superior izquierda,
con una prevalencia de 1:500 (Galindo, 2007) y la interrupcion de la
vena cava inferior, con una prevalencia estimada de 1:750 (Mehta,

2012).
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Centrandonos en nuestro estudio, la persistencia de vena umbilical
derecha (PVUD) fue descrita por primera vez por Mende en 1826
durante la realizacion de una autopsia a un neonato. En ella, identifico
una vena umbilical aberrante que discurria por encima del higado y

drenaba directamente en la auricula derecha.

Clasicamente, se ha considerado como una anomalia rara y acompanada

de mal prondstico. (Putschar, 1938 y Shryock, 1942).

Un hito importante en el estudio de la persistencia de vena umbilical
derecha son los trabajos de Jeanty en 1990, cuando introdujo la ecografia
como técnica de diagndstico prenatal. A este autor debemos la primera
serie de casos con diagnostico prenatal de persistencia de vena umbilical
derecha por ecografia, realizacion de la estimacion de su prevalencia, y
la asociacion de esta anomalia venosa con otras malformaciones (50 %
en su serie). Tres de los seis fetos diagnosticados de PVUD asociaban
malformaciones. Dos de estos fetos presentaban malformaciones
cardiacas: el primero un aneurisma del septo interauricular y el segundo
fue diagnosticado de atresia mitral, doble salida del ventriculo derecho y
coartacion de aorta. Un tercer caso de PVUD se asoci6 a malformaciones
multiples (traslucencia nucal aumentada, miembros cortos, ascitis,

pliegue simiesco, hipospadias y conducto alantoideo persistente).

Posteriormente, a partir del afio 2000, con las series publicadas por
Blazer (2000), Wolman (2002) y Weichert (2011), se demostré que la
persistencia de vena umbilical derecha tiene un mejor pronostico del
considerado inicialmente, ya que estos autores describen una menor tasa

de malformaciones asociadas siendo del 16,6 % para Blazer (2000), del
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23,5 % para Wolman (2002) y del 25 % para Weichert (2011).

La etiopatogenia de esta entidad es todavia desconocida. Se han barajado
distintas hipotesis en animales de experimentacion. Asi Monie en 1957
la asocia a una deficiencia de acido félico durante fases precoces del
desarrollo (primer trimestre) y Jeanty (1990) defiende la posibilidad de
que teratdogenos especificos, como es el acido retinoico, pudieran ser
causantes de esta entidad. Blazer (2000) propone que la obstruccion de la
arteria umbilical izquierda por trombos, émbolos o compresiones en
fases tempranas de la gestacion, podrian causar la persistencia de la vena

umbilical derecha para mantener el flujo placentario al feto.

Se estima para esta entidad una incidencia media de aproximadamente
1:500 diagnosticos ecograficos prenatales aunque las cifras publicadas
varian entre 1:214 (Maso 2003) y 1:1120 (Weichert 2011). Jeanty (1990)
public6 una incidencia de 1:250 estudios ecograficos. Blazer (2000)
calculd en su serie una incidencia de 1:438, cifras similares al estudio de
Wolman (2002) que estim6 una incidencia de 1:526. Martinez (2013)

publica en su serie una incidencia de 1:928.

Nosotros hemos encontrado una incidencia de 1:744, cifras inferiores a
las de las ultimas series publicadas, como las de Martinez (1:928) y
Wieichert (1:1120) y superiores a las de Jeanty (1:250), Blazer (1:438),
Wolman (1:526) y Cano (1:618). Creemos que esta incidencia puede
haberse visto afectada al no realizar su busqueda selectiva, por carecer
esta entidad en muchos casos de importancia clinica y vital, o por errores

en la recogida, tratamiento o trasmision de la informacion.
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De los 344 casos recogidos en la literatura, 314 (91,3%) se refieren a
casos de persistencia de vena umbilical derecha con drenaje
intrahepatico, que conectan con el sistema porta para formar el ductus
venoso. Datos inferiores a los observados por nosotros que fueron del

98,3 % (57 fetos).

Su baja prevalencia nos llevo a la realizacion de un estudio multicéntrico
en dos hospitales terciarios, recogiendo 43.149 ecografias (desde 2003 a
2011 en el Hospital Universitario Puerta de Hierro de Madrid y desde
2007 a 2013 en el Hospital Universitario Miguel Servet de Zaragoza), lo

que ha conllevado un periodo de estudio de 10 afos.

En este periodo se han diagnosticado 58 casos de PVUD, cincuenta y
siete en su variante intrahepatica y uno extrahepatica, siendo la serie de
casos mas extensa recogida en la tltima década, por delante de la series
de Weichert (39 casos), Cano (30 casos), Maso (25 casos) y Martinez
(22 casos).

La realizacion de un estudio con una prolongada extension en el tiempo
y en un lugar con amplias poblaciones de referencia tanto para la
poblacion obstétrica como pedidtrica, nos ha permitido obtener
conclusiones validas, tanto de su asociacion o no con otras
malformaciones, el bajo peso fetal y la prematuridad. Al comparar estos
casos de PVUD con un grupo control proveniente de nuestra area de
salud, consideramos estos datos extrapolables a nuestra actividad clinica

diaria.

Para realizar este estudio analitico y poder contrastar los resultados
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obtenidos se cred una base de datos (control) proveniente de la Seccion
de Ecografias del Hospital Universitario Miguel Servet en la que
recogiamos los siguientes datos: edad materna, paridad, sexo fetal,
finalizacioén de la gestacion y via de parto, peso fetal y edad gestacional
en el momento del parto, y presencia de malformaciones fetales. Tras
aplicar los criterios de exclusion descritos con mdas detalle en
metodologia (gestacion multiple, seguimiento incompleto de embarazo,
patologias del embarazo asociadas con prematuridad o retraso de
crecimiento intrauterino y enfermedades maternas que influyan en estas
variables), la base quedd constituida por 4108 gestantes, controladas
desde la ecografia de la semana 20 de gestacion hasta el momento del
parto. La recogida de datos fue durante los afios 2011, 2012 y hasta
Mayo de 2013.

El Hospital Puerta de Hierro quedé excluido para la realizacion de la
base de datos control por no contar con el mismo sistema informatico de
codificacion que el Hospital Universitario Miguel Servet. Creemos que
al carecer los dos hospitales del mismo sistema de codificacion, se

incurriria en sesgos que afectarian a nuestra investigacion.

Al analizar las caracteristicas de este grupo de control, observamos una
tasa de malformaciones del 6,1 %. Dividiéndolas por aparatos, se
observan las siguientes tasas de malformaciones: cardiacas (0,5 %),
genitourinarias (2,4 %), cordon umbilical (1,3 %), esqueléticas (0,2 %) y
sistema nervioso central (1,7 %). Estos datos son muy similares a las
tasas de malformaciones descritas en la poblacion general, como
describe Callen (2009) en su Tratado de ecografia en Obstetricia y

Ginecologia.
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Queremos hacer mencion a que Martinez (2013) en su serie describe una
tasa de malformacion de aproximadamente el doble que otras series
similares a la suya. Un incremento en su tasa de malformaciones podria
verse explicado porque su centro de estudio, el Hospital Universitario
Gregorio Marafidn, es centro de referencia para el estudio y tratamiento
de cardiopatias congénitas en nuestro pais, por lo que en su poblacion
obstétrica se ven aumentados los casos de cardiopatias congénitas y se
realizan, en proporcion, un mayor numero de ecografias a fetos
potencialmente portadores de alguna anomalia cardiaca. En aquellos
fetos en los que haya un defecto en el sistema cardiovascular podria
aumentar la probabilidad de que coexista un defecto del cordon
umbilical, y por tanto, una mayor incidencia de persistencia de vena

umbilical derecha.

De los 344 casos de persistencia de vena umbilical derecha publicados,
314 pertenecen a la variante intrahepatica y 26 a la variante
extrahepatica. En cuatro de ellos, la variante no queda bien definida por

lo que no se catalogan dentro de ninguna de estas dos categorias.

De estos 344 casos publicados, 106 (30,8 %) presentaba algin tipo de
malformacion mayor asociada. 68 de estos 106 casos de malformaciones
se presentaban en fetos con una PVUD intrahepatica mientras que el
resto se presentd en fetos con PVUD extrahepatica. Hay que hacer
constar que un feto puede asociar malformaciones en distintas

localizaciones.

Estos 106 casos de PVUD presentaban 119 malformaciones asociadas,
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que al dividirlas por aparatos se obtienen las siguientes tasas de
malformaciones congénitas: cardiacas (11,9 %), cordon umbilical (6,7
%), genitourinario (5,2 %), i1somerismos (3,8%), sistema nervioso (3,2

%), esqueléticas (1,7 %) y gastrointestinales (2,0 %) .

Hay que remarcar la fuerte asociacion entre los isomerismos con la
variante extrahepatica de la persistencia de vena umbilical derecha, ya
que esta presente en 12 de los 26 casos (46,1 %) de PVUD extrahepatica

y en 5 ocasiones (1,6 %) en fetos con drenaje intrahepatico.

Al estudiar los 314 fetos que presentaban la variante intrahepatica, 68
presentaban malformaciones congénitas asociadas, lo que representa un
porcentaje del 21,6 %. Estos 68 casos de PVUD asociaban 87 anomalias
congénitas. Las tasas de malformaciones, distribuidas por aparatos,
fueron: cardiacas (11,5%), cordon umbilical (5,1 %), genitourinarias (5,1
%), dextrocardia e isomerismos (1,6 %), sistema nervioso (3,2 %),

esqueléticas (0,6%) y gastrointestinales (0,6 %).

En los 57 casos de persistencia de vena umbilical derecha de nuestra
serie hemos observado 11 casos de malformaciones congénitas
asociadas, que equivale a un porcentaje del 19,3%, datos inferiores a los
publicados por otros autores: Jeanty y Kinare (50 %), Wolman (23,5 %),
Weichert (25,6 %) y Martinez (40,9 %). Por otro lado, esta tasa de
malformaciones es superior a las publicadas por otros autores como Hill
(18,2 %), Kirsch (11,1 %), Shen (12,5 %), Blazer (16,7 %), Maso (8,0
%) y Cano (10,0 %).

En nuestro grupo, hemos observado, en orden de frecuencia: 4 casos de
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malformaciones genitourinarias (7,0 %), 3 casos de malformaciones de
cordon umbilical (5,2 %), 1 caso de malformacion cardiaca (1,75 %),
otro caso de malformaciones esqueléticas englobada en el contexto de un
sindrome genético con malformaciones esqueléticas asociadas (1,75 %),
un caso de arteria subclavia derecha (1,75 %) y otro caso de estenosis de
vias lagrimales largas (1,75 %). Esta tasa global de malformaciones, se
ve disminuida al 15,8 % si sOlo consideramos los casos de
malformaciones mayores, descartando para el analisis los casos de
malformaciones menores (arteria subclavia derecha y estenosis de vias
lagrimales largas), tasa que se encuentra por debajo de la mayoria de las
series publicadas. Esta tasa de malformaciones del 15,8 %, resultante tras
excluir las malformaciones menores con escasa o nula repercusion en la
vida postnatal (estenosis de vias lagrimales largas y arteria subclavia
derecha), se situaria por debajo de las publicadas por Hill (18,2 %) y

Blazer (16,7 %), ademas de los autores descritos en el parrafo anterior.

La discrepancia de tasas podria explicarse por un lado por la instauracion
del cribado de aneuploidias del primer trimestre, y por otro la mejora de
la calidad de los aparatos de ecografia y la subespecializacion del
profesional, que permiten detectar con mayor sensibilidad los casos de
sospecha de anomalias cromosdmicas mas comunes y malformaciones
mayores. Al final muchos de estos casos van a terminar en interrupcion
voluntaria del embarazo, con lo que el numero de malformaciones
mayores detectables en el segundo trimestre de embarazo por parte de la

ecografia morfoldgica o de nivel II se verian drasticamente disminuidos.

Siendo conscientes de que la sensibilidad en el diagnodstico de anomalias

cardiacas no es del 100%, nuestra tasa de deteccion de malformaciones
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cardiacas (0,5 %) en el grupo control es acorde con la publicada por
otros centros con poblacion de referencia similar a la nuestra: El estudio
EUROFETUS (1999) publicé en sus resultados una prevalencia de
cardiopatias congénitas entre el 0,6 % y el 0,8 % en fetos europeos, y
Carvalho (2002) por su parte publico una tasa de deteccion de

malformaciones cardiacas del 0,44 %.

La tasa de malformaciones cardiacas asociadas en los casos de
persistencia de vena umbilical derecha es sensiblemente inferior (1,8%)
a lo publicado anteriormente (11,9 % en los casos publicados de PVUD,
cifra que disminuye al 11,5 % cuando revisamos unicamente los casos de
PVUD en su variante intrahepdtica). Pensamos que muchas
malformaciones cardiacas congénitas al asociarse con anomalias
cromosOmicas y diagnosticarse en el primer trimestre, pueden llevar a la
madre a optar por una interrupcion legal del embarazo, por lo que esta

tasa se vera reducida.

Esta menor tasa de malformaciones cardiacas pudiera verse explicada
porque muchos de los estudios realizados sobre la persistencia de vena
umbilical derecha, como los de Martinez (2013) y Jeanty (1990) fueron
llevados a cabo en centros de referencia para el estudio de cardiopatias,
viéndose aumentada la frecuencia relativa de estas malformaciones en su

poblacion de referencia.

Ademas, entidades clasicamente consideradas como anomalias
cardiacas, como es el caso de los puntos hiperecogénicos del ventriculo
izquierdo, echogenic intracardiac foci en su nomenclatura inglesa, con el

paso de los afios han dejado de considerarse como tal, y hoy en dia son
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tratadas como entidades benignas.

Al realizar un estudio comparativo de malformaciones congénitas entre
nuestro grupo con persistencia de vena umbilical derecha y el grupo de
control, se encontraron diferencias significativas en el nimero total de
malformaciones congénitas solamente en las malformaciones del cordon
umbilical. No se encontraron diferencias significativas en las
malformaciones congénitas referidas a los sistemas cardiaco,

genitourinario, esquelético y nervioso.

Estas malformaciones de cordon umbilical, si se encuentran aisladas y se
asocian en vida prenatal con un crecimiento intrauterino normal,

careceran de repercusion en la vida postnatal.

A la vista de nuestros resultados no podemos recomendar la presencia de
persistencia de vena umbilical derecha como marcador ecografico de
otras malformaciones congénitas, salvo de cordén umbilical. Aun asi,
recomendamos realizar un estudio detallado de la vascularizacion del
cordon umbilical para detectar dichas patologias, como parte del estudio
morfologico del feto. Esto contrasta con autores como Jeanty (1990), Lai
(1998) y Martinez (2013) que proponen que la persistencia de vena
umbilical derecha sea marcador ecografico de cardiopatias,
recomendando la realizacion de ecocardiografia fetal cuando ésta sea

detectada.

Otro argumento seria que como se realizan de forma rutinaria en todas

las ecografias de nivel II (o morfoldgicas) los cinco cortes descritos por
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Yagel * para la deteccion de cardiopatias, con una sensibilidad
diagnostica del 94% y una especificidad cercana al 100%, s6lo en el
casos de sospecha de cardiopatia se deberia ofertar la realizacion de
ecocardiografia fetal a la paciente embarazada. Téngase en cuenta que el
estudio ecocardiografico, ademas de ser costoso y requerir una gran
especializacion, se asocia con la preocupacion a la que se somete a la
madre de estos fetos, por lo que pensamos que se debe racionalizar su

uso.

No hemos realizado pruebas complementarias (ecocardiografia y
cariotipo fetal) de manera sistematica, avalados por el buen pronostico
que describian las nuevas series publicadas (Weichert 2011), asi como de
la realizacion de todas las ecografias de nuestras areas de salud de
manera centralizada por parte de ecografistas expertos, que realizan en
todos los casos los cortes de Yagel. Es ese el motivo que explica que no
todos los fetos diagnosticados de PVUD en nuestro centro completaran
el estudio ecocardiografico y cariotipo fetal, y sélo hemos realizado
pruebas complementarias en 21 ocasiones, tratindose de 11 estudios

ecocardiograficos y 10 cariotipos fetales.

De estos 11 estudios ecocardiograficos realizados, no se encontraron
alteraciones en 9 de ellos. En uno se observd una comunicacion
interventricular, ya descrita en la ecografia morfoldgica realizada en el
segundo trimestre, y en otro se diagnostico una arteria subclavia derecha,

entidad que presentd ninguna complicacioén postnatal.

4 J4

Yagel propuso en 2001 el examen del corazon fetal basado en 5 planos
secuenciales transversos a modo de screening (examen bdsico con
extension al analisis avanzado) de gran utilidad.
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Se realizé cariotipo a 10 de estos fetos con PVUD, sin observarse en
ninguno de ellos anomalias cromosdmicas. Tampoco se encontraron
indicios en el control postnatal que orientaran hacia la necesidad de

realizar este tipo de prueba.

Debido a estos hallazgos y que se trata de una prueba invasiva
(amniocentesis o biopsia corial) con unas tasas de aborto nada
despreciables, entre el 0,4 % para la amniocentesis (Minium, 2012) y
alrededor del 1,1% para la biopsia corial, segun propone Enzensberger
(2012); no recomendamos la realizacion de cariotipo fetal en aquellos
casos de persistencia de vena umbilical derecha cuando se trate de un

hallazgo aislado y en su variante intrahepatica.

En cambio, la realizacion de cariotipo fetal en los casos de PVUD en su
variante extrahepatica, si se ve recomendada, debido al elevado
porcentaje (23,1% de los casos de PVUD extrahepatica publicados en la
literatura) en el que se asocia con defectos cromosomicos siendo muestra
de esto que, de los 26 casos que se han descrito (Weichert en 2011), 6
casos eran anomalias cromosomicas asociadas, siendo 5 trisomia 18

(Sindrome de Edwards) y el sexto un sindrome de Turner (45 XO0).

En nuestro estudio, hemos observado un caso de persistencia de vena
umbilical derecha en su variante extrahepatica (1,7%), asociada a
multiples malformaciones, y en la que se diagnostico por prueba invasiva
(amniocentesis) una trisomia 13 o sindrome de Patau. En este caso la
paciente opté por la realizacion de una interrupcion voluntaria del
embarazo. La supuesta asociacioén de la vena umbilical derecha, tanto en

su variante intrahepatica como extrahepdtica, con las aneuploidias y
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sobre todo con las trisomias 18 y 21, no la hemos podido estudiar, ya que
desde la instauracion del cribado de aneuploidias del primer trimestre, su
diagnoéstico es precoz y muchos son los casos en que las madres deciden
finalizar el embarazo mediante la interrupcién legal, no llegando estas
gestaciones hasta la semana 20 de amenorrea que es cuando realizamos

el diagnostico de PVUD.

Para la realizacion del estudio analitico se realizé el proceso de seleccion
de dos grupos de control. Estos controles se seleccionaron de nuestra
base de datos de 4108 pacientes, entre los que se desecharon aquellos
casos que presentaban patologia materno-fetal que pudiera influir en las

variables a estudio.

Se asignaron en ambos grupos, dos controles por cada caso, cifra que
consideramos mas que suficiente para un estudio bivariante de estas
caracteristicas. Ademads, nuestros casos se ven comparados en dos
ocasiones, con dos grupos de control, que ambos cumplen la relacion 1

caso : 2 controles.

El primer grupo de control, se elaboré mediante asignacion aleatoria,
seleccionando 114 pacientes con las que comparar nuestros casos de

PVUD.

El segundo grupo de control, se realizé emparejando los casos de PVUD
y los controles (en proporcion 1 caso : 2 controles) segun sexo fetal,
paridad materna y edad gestacional en el momento del parto, con el fin
de controlar esas variables que pudieran actuar como variables

confusoras al estar relacionadas con el peso fetal.
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Los casos de PVUD provienen en casi idéntica proporciéon de los
hospitales Miguel Servet (Zaragoza) (50,9%) y Puerta de Hierro
(Madrid) (49,1%).

Estos fetos fueron diagnosticados con una mediana de edad gestacional
de 20" semana de gestacion, cifra que corrobora que la mayoria de los
diagnosticos de esta entidad se llevo a cabo durante la realizacion de la
ecografia morfologica o de II nivel. A esta edad gestacional es cuando
coinciden las condiciones mas adecuadas para valorar la morfologia

fetal.

Aunque esta entidad puede ser diagnosticada a partir de las 14 semanas
de gestacion como algunos autores defienden (Jeanty 1990 y Blazer
2002) consideramos que el momento idoneo para el diagnostico de la
persistencia de vena umbilical derecha, es durante la realizacion de la

ecografia morfologica, entre las semanas 19 y 22 de gestacion.

Esta recomendacion se basa en los siguientes criterios:
1. La ecografia morfoldgica esta incluida en el screening
universal que se oferta a todas las mujeres embarazadas en nuestro
medio.
2. A esta edad gestacional, el feto estd completamente formado
y la osificacion todavia no dificulta la evaluacion.
3. Ademas, la relacion entre el volumen del feto y el liquido

amniodtico es Optima como ventana acustica.

Hemos observado una proporcion de fetos varones (61,4 %) respecto de

fetos mujeres (38,6 %) ligeramente superior en los primeros, con una
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ratio de 1,26 a 1, aunque al compararlos con el grupo de control no se ha
encontrado ninguna asociacion estadisticamente significativa entre sexo
fetal y persistencia de vena umbilical derecha. Es por ello que creemos
que, al no haber diferencias en la tasa de deteccion entre los dos sexos,
estos resultados se deban con gran probabilidad a cuestiones de azar,
creencia que esperamos ratificar con series mas numerosas ya que el
proceso de reclutamiento de estos casos permanece a dia de hoy abierto

en nuestro Servicio.

No hemos encontrado diferencias significativas en la edad materna ni en
la paridad entre las madres de fetos que presentan la vena umbilical
derecha persistente y los controles, por lo que consideramos esta entidad
independiente tanto de la edad como del numero de embarazos previos

de la madre.

Comparando el tipo de parto, no observamos diferencias en los partos
eutdcicos y distocicos, pero cuando comparamos el tipo de parto
distocico (instrumental o cesarea) entre nuestros casos de PVUD y los
controles seleccionados mediante asignacion aleatorias, advertimos que
la tasa de parto instrumental es significativamente menor en los fetos con
persistencia de vena umbilical derecha, y la tasa de cesarea es
significativamente mayor en los fetos con la entidad a estudio que los
controles. Cuando comparamos ¢l tipo de parto eutdcico en el grupo
control en el que se controlan la paridad materna, el sexo fetal y la edad
gestacional en el momento del parto, observamos que estas diferencias
pierden la significacidén estadistica, por lo que se intuye que estas tres

variables influyen en el tipo de parto distécico.
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No consideramos relevante el estudio comparativo de test de Apgar al
minuto y a los 5 minutos de vida, del pH de arteria umbilical y del
ingreso en un servicio de Unidad de Cuidados Intensivos Neonatal. Estas
variables dependen en gran medida del parto, con una variabilidad
amplisima que consideramos dificilmente controlable. Ademas, al
realizar los partos en los dos hospitales en los que se desarrolla este
estudio y solo disponer de controles provenientes del Hospital Miguel
Servet, podriamos incurrir en sesgos derivados de la actitud obstétrica de

cada centro.

Con el fin de observar si la PVUD influia sobre el peso realizamos una
comparacion con los controles seleccionados de nuestra poblacion

obstétrica.

Comparando los casos de PVUD con los controles seleccionados por
asignaciéon aleatoria, encontramos un peso fetal al nacimiento
significativamente menor a favor de los primeros (3040 vs 3325g.; p <
0,001). Esto podria explicarse porque, al tener estos fetos una mediana
de edad gestacional significativamente menor en el momento del parto
serian, por tanto, mas pequefios. Pero, cuando se compara el peso fetal
segun el percentil de peso para su edad gestacional, si bien esta
diferencia no alcanza significacion estadistica, encontramos una
proporcion mayor de fetos con un peso menor al percentil 10 para su
edad gestacional en los casos de PVUD frente a los controles (23,2 vs

12,5 %; p =0,075).

Otra comparacion, controlando las variables de edad gestacional, paridad

materna y sexo fetal, nos dio como resultado que el peso fetal en el
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momento del parto es menor en los fetos con la persistencia de vena
umbilical derecha que en los controles, pero pierde la significacion
estadistica con respecto a la comparativa con los controles aleatorios.
Esto nos indica que las variables que hemos controlado influyen sobre el

peso del neonato.

Encontramos una proporciéon de fetos con retraso de crecimiento
intrauterino (CIR) significativamente mayor en los casos de PVUD que
en estos controles (8,9 vs 1,8 %; p = 0,029), asi como una proporcion
significativamente mayor de fetos con un percentil de peso menor al
percentil 10 para su edad gestacional (23,2 vs 9,8 %; p = 0,019), en los

casos de PVUD frente a los controles.

Interpretamos que, cuando controlamos las variables de nuestro estudio
que influyen en el peso, seleccionando controles con la misma edad
gestacional y sexo fetal que los casos y producto de una gestacion de
madres lo mas similares posibles, encontramos que estos fetos a pesar de
no tener un peso fetal al nacimiento significativamente menor, presentan
una tasa significativamente mayor de retraso de crecimiento intrauterino

y de fetos con bajo peso fetal (< p10 para su edad gestacional).

Segtn cita Gaudineau (2013), alrededor del 6-7% de los fetos se sittian
por debajo del percentil 10 de peso sin cumplir criterios de CIR (fetos
pequetios para la edad gestacional o PEG). En nuestros casos, a pesar de
no demostrar significacion estadistica, se observo una mayor tasa de
fetos PEG mayor que en el grupo de control (14,3 % vs 8,0 %; p =
0,205). Ademas, se observd una menor tasa de fetos con percentil de

peso entre el pl10 y el p25 (10,7 % vs 17,9 %; p = 0,228). Se estima que
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alrededor del 15 % de los fetos presenta un percentil de peso entre el

percentil 10 y el percentil 25 en el momento del parto.

Al estudiar la variable “peso fetal segun el sexo”, encontramos que al
comparar los fetos con PVUD con los controles aleatorios, tanto los fetos
varones como los fetos mujeres presentan un peso al nacimiento
significativamente menor que los controles (2997 vs 3426 g.; p = 0,001
en hombres y 2965 vs 3245 g.; p = 0,016 en mujeres). A pesar de no
demostrar esta asociacion significacion estadistica, observamos una
mayor proporcion de fetos mujeres con la caracteristica estudiada que
presentan un bajo peso fetal que el grupo de control (31,8 % vs 13,0 %; p
= 0,065). En el caso de los fetos masculinos, no hemos encontramos
significacidn estadistica en relacion al bajo peso fetal. Esto mismo ocurre

con los fetos que presentan un retraso en crecimiento intrauterino.

Cuando estudiamos la variable “peso fetal segin sexo” y ademas,
controlamos las variables paridad materna y edad gestacional en el
momento del parto, observamos una mayor tasa de fetos femeninos con
PVUD que presentan un bajo peso fetal y crecimiento intrauterino
retardado con respecto al grupo control. Esta significacion no se
demuestra cuando comparamos los fetos masculinos con PVUD vy el
grupo control (bajo peso: 17,6 vs 9,7 %; p = 0,259 en hombres y 31,8 vs
10 %; p = 0,022 en mujeres; CIR: 5,9 vs 5,9 %; p = 0,533 en hombres y
13,6 vs 0,0 %; p = 0,008 en mujeres).

Vistos estos resultados podemos concluir, por tanto, que los fetos con

una persistencia de vena umbilical derecha presentan una tasa

significativamente mayor de retraso de crecimiento y de bajo peso fetal.
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Este hecho hace recomendable la realizacion de un control mas
exhaustivo de crecimiento fetal durante el tercer trimestre de gestacion,

para valorar el crecimiento fetal.

En los fetos que presentaban PVUD se demostr6 una edad gestacional en
el momento del parto significativamente menor con respecto a los
controles (274 vs 281; p < 0,001). Y lo que es mas importante por sus
repercusiones obstétricas, los casos de PVUD presentan una tasa de
prematuridad significativamente mayor que los controles (14,8 vs 2,8 %;

p = 0,004).

En nuestra investigacion hemos realizado un estudio analitico que
compara las caracteristicas epidemiologicas maternas y fetales,
alcanzado resultados, como son la ausencia de asociacion significativa
de esta entidad con las malformaciones cardiacas y las aneupoidias, o la
asociacion de esta entidad con el retraso de crecimiento intrauterino y la
prematuridad, cuestiones muy importantes para la practica diaria en
Obstetricia. Pensamos que con estos resultados podremos informar de
manera mas exhaustiva a una madre cuyo feto presenta una persistencia

de vena umbilical.

Aconsejamos, a la vista de nuestros resultados, que estas gestantes deben
ser controladas con seguimiento mas estricto, debiendo de ser

consideradas como pacientes con un potencial riesgo de parto prematuro.
Analizando los datos por sexo fetal, se advierte que el parto en los casos

con PVUD, tanto de hombres como mujeres, se produjo a una edad

gestacional significativamente menor que en los controles (273 vs 281; p
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< 0,001 en varones y 277 vs 282; p = 0,018 en mujeres). En relacion a la
prematuridad, solo los fetos varones con la vena umbilical persistente
presentaron una tasa significativamente mayor que los controles (12,5 vs

3,2 %; p=0,032 en varones y 18,2 vs 2,2 %; p = 0,056 en mujeres).

En nuestros resultados hemos visto un aumento de la tasa de retardo de
crecimiento intrauterino y una mayor tasa de prematuridad que la
poblacion obstétrica control. Son las mujeres con PVUD las que
presentaban significacion estadistica para CIR y bajo peso (31,8 vs
10,0%; p = 0,022 para bajo peso fetal, 13,6 vs 0,0 %; p = 0,008 para
CIR) y una mayor proporcion de fetos prematuros que el grupo control,
a pesar de no demostrar significacién estadistica (18,2 vs 2,2 %; p =
0,058). En el caso de la prematuridad, los fetos varones con PVUD
presentan una tasa de prematuridad significativamente mayor que los

controles (12,5 vs 3,2 %; p = 0,032).

Proponemos futuros estudios sobre esta entidad, como son ver la semana
en la que comienza la cadencia ponderal en los fetos que desarrollan un
retraso de crecimiento y poder asi establecer con mayor claridad en la
semana en la que la ecografia de crecimiento fetal es mas efectiva, o
determinar la potencial utilidad del sexo fetal como marcador de retraso
de crecimiento intrauterino y prematuridad en fetos con persistencia de

vena umbilical derecha.

Cuando se compara en la bibliografia las ecografias en 2D con las de 3D,
no se observan diferencias. Se recomienda el diagndstico de esta entidad
con la ecografia en 2D, pero se deben valorar los avances que en este

campo aporta la 3D, facilitando en ciertos casos concretos la vision de la
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anatomia. En nuestro estudio se ha realizado el diagnostico de PVUD
con el uso de la ecografia en 2D, reservando el uso de la ecografia en 3D
para casos puntuales. Somos partidarios de la utilizacion del doppler-
color, herramienta que aporta grandes ventajas, ya que permite distinguir
al examinador claramente las estructuras vasculares y diferenciarlas de

otras estructuras, como la vesicula biliar.

Segun citan Yagel (2010) y Weichert (2011), se deberia realizar

diagnostico diferencial de la persistencia de vena umbilical derecha con

las siguientes entidades:
- Vena umbilical varicosa: es una dilatacion varicosa de la
vena umbilical. Es un hallazgo inusual, con una incidencia
intrauterina estimada de 1:1000. La mayoria de los casos
publicados se tratan de varices umbilicales intra-abdominales,
pero también se han descrito casos de varices extra-abdominales
de la vena umbilical. Una variz intra-abdominal fetal se
diagnostica ecograficamente cuando se visualiza un quiste
anecogénico entre la pared abdominal y el borde hepético inferior.
- Duplicacion vesicula biliar: incidencia 1:4000. Se observa
ecograficamente un tabique longitudinal y completo en la vesicula
biliar.
- Trayecto anormal de la vena porta y sus ramas.

- Quistes intrahepaticos.

El prondstico de estos fetos, siempre que se mantenga la integridad de la
conexion porta, es excelente (Weichert 2011). Es muy importante el
diagnostico antenatal y la correcta filiacion de la PVUD como

intrahepatica o extrahepdatica, debido a la mayor asociacion de esta
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ultima con malformaciones adicionales y aneuploidias.

El 83,7 % de todos los casos documentados de PVUD, tanto en su
variante intrahepatica como extrahepatica, tuvieron una evolucion
postnatal favorable (288/344). El 69,2 % de estos fetos no presentaron

ningun tipo de malformacion congénita asociada.

Si nos referimos unicamente a los fetos con integridad en el sistema
porta (PVUD intrahepatica) observamos que el 90,8 % de estos fetos
tuvieron un desarrollo postnatal favorable (285/314). De todos ellos, el

75,2 % estaban libres de alteraciones morfologicas diagnosticadas.

En nuestra investigacion, observamos que el 89,5% (51 de 57 casos) de
los fetos con PVUD intrahepatica presentaron una evolucidén posnatal
favorable. De estos 57 casos, el 80,7 % estaban libres de malformaciones

congénitas diagnosticadas.

Estos seis con mala evolucion postnatal presentaron:

- Caso 32: displasia quistica renal unilateral, exoftalmos
unilateral transitorio, chalazion y ptosis.

- Caso  43: sindrome  de  Crisponi, asociando
microrretrognatia, campodactilia, alargamiento nasal, hipertonia
bucal y de miembros, y disregulacion de la temperatura.

- Caso 47: retraso psicomotor (asociado a prematuridad),
criptorquidia derecha, 2 hernias inguinales y calcificaciones

renales.
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- Caso 48: Epilepsia generalizada primaria, ausencias,
miocolonias palpebrales, crisis atonicas, hipertonia miembros,
retraso psicomotor, deambulacion y lenguaje tardio.

- Caso 49: Rifion izquierdo con reflujo besico-ureteral poco
funcionante, retraso en el lenguaje.

- Caso 52: Criptorquidia, soplo cardiaco, debilidad miembros

inferiores, retraso lenguaje.

Por el contrario, cuando revisamos los casos documentados de
persistencia de vena umbilical derecha en su variante extrahepdtica,
observamos que la totalidad de estos fetos presentan malformaciones
congénitas asociadas, presentando un desarrollo postnatal favorable en el
34,6 % de los casos (9/26). Ademas, 6 de estos fetos presentaron
aneuploidias, cinco de ecllos trisomia 18, o sindrome de Edwards,
incompatible con la vida. En nuestro estudio, se diagnosticd un caso (1,7
%) de persistencia de vena umbilical derecha en su variante
extrahepatica, asociado con polimarformaciones y una trisomia 13, que

fue objeto de aborto médico-legal.

Después de realizar nuestro estudio, proponemos el estudio de la
evolucion y desarrollo postnatal a largo plazo. Por esta razén, se ha
realizado en control ecografico en los tres casos de PVUD de mayor
edad (dos casos de tres afios y uno de dos) con la intencion de detectar
alteraciones morfologicas en el sistema porta y vesicula biliar de estos

pacientes con persistencia de vena umbilical derecha.

En vida prenatal, como ya describimos en la metodologia, la vena

umbilical derecha persistente, presenta un recorrido diferente al que se
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desarrolla en la poblacién general, dirigiéndose hacia el estdbmago, en
sentido opuesto a cuando persiste la vena umbilical izquierda. Ademas,
la vesicula biliar se sitha medialmente a la vena umbilical derecha que

persiste.

En vida postnatal, al obliterarse la vena umbilical en su porcion distal, no
encontramos diferencias morfoldgicas en los casos de PVUD que
estudiamos. En todos los casos la vesicula biliar se encontraba en la
cisura interlobar. No encontramos diferencias en la relacion de la
vesicula biliar con la vena porta, ni se observaron variaciones de calibre
tanto de la rama porta derecha como de la izquierda. Las medidas de
calibre fueron, en todos los casos de PVUD, de 4 mm. para la vena porta
derecha y de 3mm. para la vena porta izquierda. Tampoco se encontraron

diferencias en el drenaje a la vena cava de las venas suprahepaticas.

Pensamos que seria interesante un seguimiento postnatal de todos los

casos de PVUD a largo plazo, con estudio ecografico del sistema porta.

En el caso de que un feto sea diagnosticado de PVUD, la primera
valoracion a realizar seria evaluar la integridad del sistema porta, con el
fin de catalogar esta entidad en sus variantes intra y extrahepaticas, dada

la diferencia que va a haber en su pronostico.

En el caso de que la persistencia de vena umbilical derecha lo sea en su
variante intrahepdtica, habria que realizar un estudio morfoldgico mas
detallado, con el fin de buscar otras anomalias y reservar la realizacion
de un ecocardiograma fetal, en los casos con diagnodstico de sospecha de

cardiopatia congénita en el estudio de II nivel o ecografia morfologica.
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La realizacion de un cariotipo fetal puede estar indicado ante la sospecha
ecografica de malformaciones multiples asociadas, pero no de manera
sistematica. En estos fetos, debido a la asociacion demostrada con
retraso de crecimiento y bajo peso fetal, recomendamos la realizacion de

ecografias de crecimiento fetal en el tercer trimestre de la gestacion.

Por el contrario, cuando se realice el diagndstico de persistencia de vena
umbilical derecha en su variante extrahepatica, debido a su asociacion
con cardiopatias congénitas, asi como con otro tipo de malformaciones y
aneuploidias, recomendamos la  realizacion  sistematica  de
ecocardiografia fetal, asi como la realizacion de cariotipo fetal para la

deteccion de aneuploidias.
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RESUMEN

Hemos realizado un estudio descriptivo y multicéntrico de disefo
transversal sobre la persistencia de vena umbilical derecha (PVUD). El
estudio fue realizado en los Hospitales Universitarios Puerta de Hierro
de Madrid (desde el afio 2003) y Miguel Servet de Zaragoza (desde
2007) hasta Mayo de 2013.

La persistencia de vena umbilical derecha se ha diagnosticado en 58 de
las 43.149 ecografias realizadas, lo que supone una incidencia de
13,44x10.000. De estos casos, 57 de ellos (98,3 %) presentaban PVUD
en su variante intrahepatica y un caso presentaba la variante
extrahepatica.

La persistencia de vena umbilical derecha se asocia a una mayor
incidencia de malformaciones respecto a la poblacion de control (19,3 vs
6,1 %; p < 0,001). Estas malformaciones son sélo significativas en el
cordon umbilical (5,2 vs 1,3 %; p = 0,037), no encontrandose
diferencias al estudiar las malformaciones cardiacas, genitourinarias,
esqueléticas y del sistema nervioso. El caso descrito con persistencia
extrahepatica se asocid con multiples anomalias congénitas y una
trisomia 13.

La baja incidencia de malformaciones cardiacas asociadas (1,7 vs 0,5 %;
p = 0,252) hace que esta entidad no pueda ser considerada como un
marcador ecografico de las mismas.

No se ha encontrado asociacion significativa entre la edad materna,
paridad, sexo fetal y la persistencia de vena umbilical derecha.

Los fetos con PVUD presentan una tasa significativamente mayor de

crecimiento intrauterino retardado (8,9 vs 1,8 %; p = 0,029) y de bajo

126



peso al nacer (23,2 vs 9,8 %; p = 0,019). Por este motivo, deberia ser
recomendado la realizacion de una ecografia de crecimiento ponderal
fetal durante el tercer trimestre de gestacion.

Hemos observado una tasa de prematuridad en los casos de persistencia
de vena umbilical derecha significativamente mayor que los controles
(14,8 vs 2,8 %; p = 0,004), por lo que se debe considerar a estas
gestantes como pacientes con un potencial riesgo de parto prematuro.
Concluimos que la persistencia de la vena umbilical derecha, en su
variante intrahepatica, al conservar la integridad del sistema porta, no

tiene porque tener consecuencias patoldgicas en el recién nacido.
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CONCLUSIONES

)

2)

3)

4)

S)

6)

La persistencia de vena umbilical derecha estd presente en 58 de las

ecografias realizadas, con una tasa de incidencia 13,44x10.000.

De estos casos la variable mas frecuente fue la intrahepatica (98,3%).

En nuestro estudio hemos observado una mayor incidencia de
malformaciones asociadas a esta entidad con respecto a la poblacion

control.

Estas malformaciones son significativamente mayores en el cordon
umbilical, y no en los sistemas cardiaco, genitourinario, esquelético y

nervioso, con respecto a la poblacion general.

La baja incidencia de malformaciones cardiacas hace que esta entidad
no pueda ser considerada como un marcador ecografico de las
mismas y solamente se realizard estudio ecocardiografico cuando se

tenga la sospecha de una cardiopatia congénita.

No recomendamos la realizacion de cariotipo fetal de manera
sistematica cuando se diagnostique presencia de vena umbilical
derecha en su variante intrahepdatica, y solamente se realizard ante

sospecha de malformaciones multiples asociadas
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7) No hemos encontrado una asociacion significativa entre la edad
materna, paridad, sexo fetal y la persistencia de vena umbilical

derecha.

8) Los fetos con persistencia de vena umbilical derecha presentan una
tasa significativamente mayor de crecimiento intrauterino retardado y
un bajo peso fetal (< pl0 peso para edad gestacional) que en los

controles.

9) Este hecho nos lleva a recomendar la realizacion de un control mas
exhaustivo de crecimiento ponderal fetal durante el tercer trimestre de

la gestacion.

10) Los casos de persistencia de vena umbilical derecha presentan una
tasa de prematuridad significativamente mayor que los controles. Por
lo que estas gestantes deben ser consideradas como pacientes con un

potencial riesgo de parto prematuro.
11) La persistencia de vena umbilical derecha, en su variante

intrahepatica, al conservar la integridad del sistema porta, no tiene

consecuencias patoldgicas en el recién nacido.
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