
 338

Ultraschall in Med 2016; 37

Title Page Titelbildbeitrag

Prenatal Diagnosis of Large Intra- 
and Extra-Abdominal Umbilical 
Vein Aneurysm Complicated by 
Occluded Perforation with a 
Successful Outcome

Introduction
 ▼

An aneurysm is a sac formed by localized dilatation of the wall of 
an artery, a vein, or the heart and the most common site is the 
abdominal aorta (Dorland’s Medical Dictionary, 32nd Edition, 
Elsevier, 2013) and is differentiated from an intra-abdominal
umbilicalveinvarixthatmaybeseenasacyst-likestructurein
the fetal upper abdomen with venous flow on color Doppler
interrogation.Thetermumbilicalvarixisdefinedasbeingmore
than 9 mm or with a ratio of more than 50 % between the dilated 
andamoredistalnormal intra-abdominalportionof thevein
(Radiopedia.org, 2014). Fetal vascular ectasia on the other 
handisdefinedasvasculardistensiontoatleastfourtimesthe
 diameter of an adjacent muscular vessel of similar caliber 
(MM.  Parast et al. Hum Pathol. 2008; 39: 948–953). Ectasia can 
expand to aneurysm size over time. True cysts of the umbilical 
cord originate from embryonic remnants, such as the allantois or 
omphalomesenteric duct, and their characteristic histological 
feature is the presence of an epithelial lining and they have a si-
milar ultrasound appearance to pseudocysts. Therefore, prenatal 
differentiationmaybedifficult.Ingeneral,abnormalitiesofthe
fetal umbilical vessels are rare, and aneurysmal dilatation of the 
umbilical vein in particular is an uncommon vascular anomaly 
that can only be detected prenatally by detailed ultrasound exa-
mination of the umbilical cord (W. Sepulveda. Ultrasound Obstet 
Gynecol; 13: 157–60). This lesion is associated with increased 
fetalmorbidity andmortality.Owing to its three-dimensional
structure, thorough inspection of the umbilical cord remains a 
challengingtask,butaneurysmandvarixofumbilicalvesselsare
potentiallylife-threateningtothefetus.Nevertheless,withaccu-
rate prenatal diagnosis, antenatal intervention may be possible 
and fetal death averted with timely delivery (O. Shen et al. 
JUltrasoundMed.2007;26:251–253).Wereportacaseofintra-
andextra- abdominal aneurysmal dilatation of the umbilical vein 

Pränatale Diagnose und Manage-
ment eines Feten mit großem, 
 gedeckt perforiertem Aneurysma 
der Nabelvene mit intra-und 
 extraabdominellen Anteil

Einführung
 ▼

AneurysmensindsackförmigeErweiterungen inArterien,Ve-
nenoderHerzbinnenräumen,diedurcheinelokalisierteDilata-
tionderGefäß-bzw.Herzwandentstehen.Amhäufigstensind
sieinderBauchaortazufinden(Dorland’sMedicalDictionary,
32.Auflage,Elsevier,2013).Sieunterscheidensichvonderint-
raabdominellenVarixderNabelvene,diealszystenartigeStruk-
turimOberbauchdesFetenerscheinenkann,undinderfarb-
kodierten Doppler-Untersuchung einen venösen Fluss zeigt.
„UmbilicalVarix“istdefiniertalsErweiterungaufmehrals9mm
bzw. um mehr als 50 % gegenüber einem weiter distal gelegenen, 
normalen intraabdominellen Venenabschnitt (Radiopedia.org,
2014).DemgegenüberisteineGefäßektasiebeimFetenalsGe-
fäßerweiterungaufmindestensdasVierfachedesDurchmessers
einesinderNäheliegendenmuskulärenGefäßesgleichenKali-
bersdefiniert(MM.Parastetal.HumPathol.2008;39:948–953).
EktasienkönnensichmitderZeitaufAneurysma-Größeerwei-
tern.EchteZystenderNabelschnurentstehenausÜberrestender
EmbryonalentwicklungwieAllantoisundDuctusomphaloente-
ricus.IhrhistologischesMerkmalistdieEpithelauskleidung.Im
Ultraschall sehen sie wie Pseudozysten aus, so dass die prä natale 
Abgrenzungschwierigseinkann.AnomalienderfetalenNabel-
gefäße sind allgemein selten und eine aneurysmatische Erwei-
terungderNabelveneisteinebesondersselteneGefäßanomalie,
diepränatal nurdurch einehochauflösendeUltraschallunter-
suchungderNabelschnurentdecktwerdenkann(W.Sepulveda.
Ultrasound Obstet Gynecol; 13: 157–60). Sie geht mit einer er-
höhtenfetalenMorbiditätundMortalitäteinher.Aufgrunddes
dreidimensionalen Verlaufs der Nabelschnur ist deren detail-
lierte Untersuchung weiterhin schwierig. Jedoch können ein
AneurysmaodereineVarixderNabelgefäßefürdenFeten le-
bensbedrohlich sein und eine präzise pränatale Diagnostik
kannggf.einepränataleInterventionermöglichen,sodassder

Fig. 1 Axial view through the fetal abdo-
men at 24 weeks of gestation demonstra-
ting the PW gate (arrow) in a dilated um-
bilical vein with  evidence of a crossing ve-
nous blood (15 cm / sec) and normal um-
bilical  artery flow. 
Abb. 1 Bei einem Schrägschnitt durch 
das fetale Abdomen in der 24. Schwan-
gerschaftswoche (SSW) zeigt sich das PW 
Gate (Pfeil) in der  dilatierten Nabelvene, 
weiter zeigt sich eine Überlagerung des 
venösen Flusses (15 cm / sec) mit dem 
normalen fluss der Umbilikalarterie.
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was 57.2 cm / sec representing 1.3 MOM. The patient was admit-
ted to the high-risk pregnancy unit andmonitored closely by
reassuringnon-stresstest(NST)andMCAmeasurementsatshort
intervals several times a day. Lung maturation induction was 
 repeated and preparation for surgical treatment was initiated 
(CA.Crowtheretal.DatabaseSystRev.2015Jul5;7:CD003,935).
Within24hourstheMCAvelocityhadrisento65cm/secpromp-
tingdeliverybycaesareansection.LastminuteMCApeaksysto-
licvelocity(PSV)measurementpre-operativelyshowedafurther
rise to 74.3 cm / sec suggesting advancing fetal anemia. The male 
baby, 47 cm in length and 2,400 g in weight with 327 mm head 
circumference was born from cephalic presentation, Apgar: 
07/08/09, umbilical artery pH 7.32 showing an extension of 
extra-corporealumbilicalveinwithasignificantexpansionofthe
umbilicus and the umbilical cord, including omphalocele. A full 
blood count revealed hemoglobin of 7.6 g / dl and hematocrit of 
22 % that was treated intraoperatively by fresh frozen plasma and 
redcellconcentrate.Confirmedperinatalanemiaandlowoxygen
saturation (72 %) caused by the perforation leading to respiratory 
acidosisandentailingsubstantialriskofrecurrenceofperforati-
on and thrombosis led to the decision for surgical thrombectomy 
and resection of the perforated aneurysmal sac (q Fig. 4).Intra-
operatively the origin of the prenatally detected ascites could not 
be detected. However, a small amount of clotted blood (60 ml) 
was found in the abdominal cavity. After preparation of the 
40×20 × 20mmcysticstructureshowingintheinsidea22×13mm
vessel-likestructure,bothurachusandductusvenosuswereli-
gated. The further intraoperative and postoperative course was 
uneventful and at 18 months of age the infant is doing well and 
showingnoabnormalities.Thehistopathologyreportconfirmed
the diagnosis of aneurysm of the umbilical vein and there was 
malformation of the vessel wall without signs of thrombosis. 

Discussion
 ▼

The mechanisms leading to the formation of aneurysm of the 
umbilical vessels are poorly understood, although congenital 
thinning of the vascular wall could be the most possible etiolo-
gicfactor.ItseemslikelythatWharton’sjellyplaysanimportant
role in preventing aneurysmal dilatations of the umbilical ves-
selsevenifsignificantweaknessofthearterialorvenouswall
develops. This hypothesis is further supported by the observati-
on that, although aneurysms are rarely found in the umbilical 
cord,theyarearelativelyfrequentfindinginplacentalsurface
vessels, with a prevalence of up to 2 % being reported at detailed 

Fig. 3 a Gross appearance of the exter-
nal part of the dilated umbilical vein and 
Color Doppler imaging depicting uniform 
venous flow in the aneurysm without evi-
dence of thrombosis but giving rise to a 
normal ductus venosus and b macrosco-
pic appearance of the external part in the 
newborn baby after distal cord clamping.
Abb. 3 a Sonographische Detailansicht 
des äußeren Teiles der dilatierten Nabel-
vene mit gleichmäßigem Venenfluss ohne 
Hinweis auf Thrombose und Abgang eines 
normalen Ductus venosus b Makroskopi-
sche Ansicht des äußeren Teiles der 
 Nabelschnur beim Neugeborenen nach 
distaler Abnabelung.

teundeinnocherkennbaresvenösesFlussmustervon18mm/sec
(q Abb. 2).BlutflussinDuctusvenosusundNabelarterienwaren
normalundesgabkeineHinweiseaufeinekardialeVerschlech-
terung. Die Strömungsgeschwindigkeit in der ACM betrug
54cm/sec,was1,3MOMentspricht(G.Marietal.NEnglJMed.
2000;342:9–14).Inder33.WochehattedieLäsionihreForm
geändert und zeigte nun, bei zunehmender Größe, 3 intra-
abdominelleKompartimente.Angesichtseinesgeringgradigen
 Aszites beim Feten in Form eines Hämatoperitoneums ergab sich 
derVerdachtaufeinegedecktePerforation(q Abb. 3, Pfeile). Die 
StrömungsgeschwindigkeitinderACMbetrug57,2cm/sec,ent-
sprechend 1,3 MOM. Die Patientin wurde in die Einheit für 
Hochrisiko-Schwangerschaften aufgenommen und mehrmals
täglichengmaschigmittelsinkurzenAbständenwiederholtem
Ruhe-CTG(mitNormalbefund)undMessungderStrömungsge-
schwindigkeitinderACMüberwacht.EserfolgteeineInduktion
der Lungenreifung und die Patientin wurde auf einen operativen 
Eingriffvorbereitet(CA.Crowtheretal.DatabaseSystRev.2015
Jul5;7:CD003,935). Innerhalbvon24StundenwardieStrö-
mungsgeschwindigkeitinderACMauf65cm/secangestiegen,
wasAnlassfüreineKaiserschnittentbindungwar.DieMessung
dermaximalensystolischenStrömungsgeschwindigkeit(PSV)in
derACMinderletztenMinutevorderOperationzeigteeinen
weiteren Anstieg auf 74,3 cm / sec und wies damit auf eine fort-
schreitende fetale Anämie hin. Es wurde ein männlicher Säug-
lingmiteinerKörpergrößevon47cm,einemKörpergewichtvon
2.400gundeinemKopfumfangvon327cmausSchädellageent-
bunden.DerApgar-Scorebetrug07/08/09undderpH-Wertin
denNabelarterien7,32.EszeigtesicheineErweiterungderex-
trakorporalen Nabelvene mit signifikanter Erweiterung des
Nabels und der Nabelschnur einschließlich Omphalozele. Der
Hämoglobin-Wertbetrug7,6g/dlundderHämatokrit22%,was
intraoperativ mit gefrorenem Frischplasma und Erythrozyten-
konzentratbehandeltwurde.AufgrundderdurchdiePerfora-
tion verursachten bestätigten perinatalen Anämie und niedrigen 
Sauerstoffsättigung(72%),diezueinerrespiratorischenAzidose
geführthattenundeinwesentlichesRisikofüreineerneutePer-
foration und Thrombose bedeuteten, wurde entschieden, eine 
operativeThrombektomieundResektiondesperforiertenAneu-
rysma-Sacksvorzunehmen(q Abb. 4). Der Ursprung des präna-
talnachgewiesenenAsziteskonnte intraoperativnicht identi-
fiziert werden. Allerdings wurde eine geringeMenge (60ml)
geronnenesBlutinderBauchhöhlegefunden.NachPräparaten
der40×20×20cmmessendenzystischenStruktur,dieinihrem
InnereneinegefäßartigeStrukturvon22×13cmzeigte,erfolgte
eineLigaturvonUrachusundDuctusvenosus.Derweitereintra-
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ler Wachstumsretardierung oder anderen Plazentaanomalien 
assoziiert. Da Rupturen und Exsanguinationen vorwiegend im 
3. Trimenon beschrieben werden, geht man davon aus, dass die 
DehnungderOberflächederNabelschnurgefäßezueinerVer-
dünnungundVerletzbarkeitderAneuyrsmenführt,sodassdie
WanddickederGefäßestarkabnimmt.EinesolcheDegeneration
wirdnichtnurinVenen,sondern,ausvollkommenunbekannten
Gründen,auchinArterienbeobachtet.Vermutlichberuhtsieauf
zahlreichen runden, degenerierenden Myozyten. Eine sonogra-
phischnachgewiesenestarkeErweiterungderNabelvenegiltals
HinweisaufeineschwerehämolytischeErkrankungdesFeten.
HochauflösenderUltraschallunddieExpertiseeineserfahrenen
UntersuchersermöglichendiezuverlässigepränataleDiagnose
vonVeränderungenderNabelschnur,wiebeispielsweiseAneu-
rysmenderNabelvene.DadiesehäufigmitfetalemStressund
intrauterinemFruchttodverbundensind,sindfokussierteund
individuell abgestimmteManagement-Strategien erforderlich.
DasBewusstseinüberunddieKenntnisvonSchlüsselnfürdie
korrekteDiagnosesindwichtig,dadieschwerwiegendsteKom-
plikation eineRupturmit intraabdominellerHämorrhagie ist.
Darüberhinauskannesaufgrunddes turbulentenBlutflusses
durchdieVarixsekundärzueinerhämolytischenAnämieundin
derFolgezukongestiverHerzinsuffizienzundfetalemHydrops
kommen. Eswurden thrombotischeOkklusionenmit Toddes
Fetenbeschrieben(H.Schröcksnadeletal.ArchGynecolObstet.
1991;248:213–215).DieKomplikationen,diesichausGefäß-
anomalienderNabelschnurergeben,legenfastimmereinebald-
möglicheEntbindungnahe.UnserFallzeigteindrücklich,dass
durch entsprechendes Management mit früher, zuverlässiger 
DiagnosestellungundeffektivenÜberwachungsmaßnahmenein
erfolgreicher Ausgang der Schwangerschaft erreicht werden 
kann,indemsowohldasRisikofüreineintrauterineSchädigung
minimiert als auch die Schwangerschaft auf mehr als 30 Wochen 
ausgedehntwurden.DerpränataleNachweisderGefäßanoma-
lie und die engmaschige Überwachung des Feten nach der
24.SSWu.a.mittelsFKDSermöglichtendierechtzeitigeEntbin-
dungundfrühepostpartaleOperation.BeiFetenmiterhöhtem
RisikolässtsicheinemittelschwereoderschwereAnämiemit-
telsFKDSdurcheinenerhöhtenPSVinderACMnachweisen.In
unserem Fall wählten wir ein adaptiertes Management mit 
hochauflösendem FKDS, wiederholter Messung des PSV und
Ruhe-CTGundkonntendieSchwangerschaftweitindas3.Tri-
menon ausdehnen. Durch rechtzeitige Entbindung und sofortige 
postpartaleoperativeInterventionkonnteeinerfolgreicherAus-
gang der Schwangerschaft erzielt werden.

T. Rawnaq, J. Bartels, B. Koch, E. Cetin, S. Schmidtke, P. Zoi, 
P. Schwärzler, Hamburg

death(H.Schröcksnadeletal.ArchGynecolObstet.1991;248:
213–5).Complicationsfromvascularanomaliesoftheumbilical
cord almost always suggest delivery as early as possible. Our case 
emphasizes the fact that a successful pregnancy outcome is pos-
sible by implementation of management strategies including re-
liable earlydiagnosis andeffectivemonitoringmeasures, thus
bothminimizingrisksof intra-uterinedamageandprolonging
thepregnancybeyond30weeks.Prenataldetectionoftheabnor-
mal vascular structure and close monitoring of the fetus after 24 
weeksofgestationincludingcolorDopplersonographyprompts
timelydeliveryandallowsforearlysurgicalinterventionpost-
natally. In fetusesat risk,moderateand severeanemia canbe
detectednoninvasivelybyCDSonthebasisofanincreaseinthe
PSVofsystolicbloodflowintheMCA.Inourcaseweapplieda
tailoredmanagementincludingdetailedCDS,repeatedmeasure-
mentofPSVandnon-stresstest,thusprolongingthepregnancy
well into the 3 rd trimester and having a successful pregnancy out-
come by timely delivery and immediate surgical intervention 
postnatally.

T. Rawnaq, J. Bartels, B. Koch, E. Cetin, S. Schmidtke, P. Zoi, 
P. Schwärzler, Hamburg, Germany
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