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GUIDELINE

Undersggelse af antal kar i navlensoren bgr indga i gennemskanningen for misdannelser i uge 12
eller uge 18-20.
Ved fund af single umbilical arterie

e Gennemscanning for misdannelser (serligt nyre og hjerte) eller markarer for
kromosomanomali
Tilbud om amniocentese med henblik pa karyotype ved fund af misdannelser eller markarer
Fosterhjertescanning (uge 22)
Tilvaekstskanning i uge 28-30 og 33-34
Ved fagdslen: undersggelse af navlesnoren for antal kar
Efter fadslen: undersggelse ved padiater

DEFINITION

Single umbilical arterie (SUA) er defineret som en tilstand med to kar i navlesnoren (NS), én
arterie og en vene.

Navlesnoren indeholder normalt tre store kar, de to aa. umbilicales, som farer vengst blod fra
fosteret til placenta, og v. umbilicalis, som farer arterielt blod fra placenta til fosteret. Navlesnoren
og dens kar bliver dannet mellem 13 og 38 dage efter konceptionen. Karsystemet bestar pa dette
tidspunkt af tre veldefinerede karsat, hvoraf de to, det vitelline og det umbilicale opstar
extraembryonalt i henholdsvis blommesakken og kropsstilken, mens det tredje udvikles
intraembryonalt. De vitelline kar regredierer normalt inden slutningen af 12. uge. Allerede hos et
foster pa 5 mm bestar de umbilikale kar af en umbilkalvene og to umbilikalartierier (18).

Der findes tre akcepterede patogenetiske mekanismer for dannelsen af SUA:

1. Primeer atrofi eller atresi af den ene umbilical arterie.

2. Sekundeer atrofi eller atresi af en tidligere normal umbilical arterie.

3. Lukning af begge umbilical arterier og persisterende arteriae vitellinae.

Mekanisme nummer 2 synes at veere den mest akcepterede (16). Den sekundare atrofi er formentlig
forarsaget af et thrombotisk eller thromboembolisk event.



SUA inddeles i 4 typer:

Type 1 (98%): bestar af en Allantois deriveret umbilical arterie og venstre umbilical vene.Ofte
forbundet med misdannelser i CNS og urinveje.

Type 1l (1,4%): bestar af en umbilical arterie deriveret fra a. vitellina og venstre umbilical vene.
Ofte forbundet med alvorlige misdannelser, herunder Sirenomeli eller Caudal Regression Syndrom.

Type 111 og I1V: yderst sjeeldne og darlig prognose.

VISUALISERING

Ultrasonisk tveersnit af navlesnoren viser sedvanligvis tre kar, nemlig to arterier og en vene.

Ved SUA ses kun to kar, nemlig én arterie og en vene.

Ved ultralydundersggelse af et tveersnit af fri navlesnor i fostervandet kan antallet af kar telles,
undersggelse med farve Doppler kan lette diagnosen.

Den nemmeste metode til at teelle arterierne er dog med Doppler at identificere den intraabdominale
del af umbilicalarterierne langs bleaeren, hvor arterierne deler sig rundt om blaren til iliaca-karrene.

Visualisering af tre kar i navlesnoren hgrer med til gennemskanningen i 18.-20. uge, men kan ogsa
ses allerede ved nakkefoldskanningen i 11. — 14. uge.

INCIDENS

Incidensen af SUA afhanger af den undersggte befolkning (i graviditeten, aborterede fostre,
intrauterint dede, fostre med misdannelser, nyfgdte), hvordan navlesnoren undersgges (preenatalt
med eller uden farve Doppler, ved fadslen, histologisk undersggelse), hvilken del af navlesnoren,
der undersgges, samt den gravides race og antallet af fostre.

Der er ingen forskel pa incidensen blandt drenge og piger (18). Kvinder med diabetes mellitus,
epilepsi og forhgjet blodtryk har let gget forekomst af SUA (18).

Den hgjeste incidens findes i autopsimaterialer af perinatalt dede bgrn med multiple misdannelser
samt i spontane aborter (16). Den laveste incidens findes hos nyfgdte bgrn i Japan og Afrika (18).

Der foreligger talrige undersggelser over incidensen ved fgdslen, omhandlende mere end 450.000
nyfedte, hvor incidensen er ca. 0,6% (varierende mellem 0,2% og 1,2%)(6, 7, 8, 18). Incidensen er
gget med en faktor 3-4 i flerfoldsgraviditeter (7,8) og angives ved fedslen at veere mindst 1% (6).

Blandt perinatalt dgde og hos spontane aborter er incidensen godt 4% (1,5% - 7,0%) (6, 18).
Ved abortus provocatus pga. misdannelser ses sa hgj en incidens som ca. 7% (6).



Detektionsraten under graviditeten, nar der udelukkende anvendes undersggelse af antal kar i
navlesnoren, er angivet til mellem 30-65% (9, 7). Detektionsraten er formentlig veesentlig hgjere
ved anvendelse af farve doppler, der muligger visualisering af arterierne langs blerens sider. Der
foreligger dog ikke nogen undersggelser, der har kontrolleret for antal kar ved fgdslen efter
indfgrelse af denne metode.

Falsk-positiv rate: Ved undersggelse af antal kar i navlesnoren blandt 6.970 fostre, fandtes SUA
hos 24 (0,3%), der var 5 falsk-positive (0,1%) da alle barn blev undersggt ved fadslen (13). Flere
andre arbejder angiver ogsa den falsk-positive rate til at veere ca. 0,1% (9, 4).

Konklusion: Incidensen ved fadslen i den generelle befolkning er ca. 0,6% (evidensgrad I).
Ultralydundersggelse paviser ca. 65% (evidensgrad 1), muligvis hgjere ved farvedoppler
undersggelse af karrene omkring fosterets bleere. Den falsk-positive rate er meget lav (0,1%).

HYPPIGHED AF KROMOSOMANOMALI OG MISDANNELSER VED SUA

SUA og medfgdte misdannelser.
Fostre med SUA har gget risiko for medfgdte misdannelser.
| store undersggelser (hvor det ser ud til at hele fadselskohorter indgar) findes hyppigheden af
misdannelser ved SUA pa ca. 20% (15-26%) (9,12,13,19,21,28), i undersggelser fra tertizere centre
med overvejende hgjrisiko-patienter op til 50%.
Et case-control studie beregner OR for medfgdte misdannelser ved SUA fra 19. uge til 6,8 (95% ClI
2,8-16,7; P<0,0001) (9). Et andet angiver RR for misdannelser ved postnatal undersggelse af fostre
med SUA til 7,4 (12)

Misdannelser associeret med SUA (% af fostre med misdannelser ved SUA):
Urogenitale: 20-50%

Cardiovaskulaere: 20-30%

Gastrointestinale: ca. 15%

Skeletmisdannelser: ca. 15%

CNS: ca. 15%

Misdannelserne er af varierende svaerhedsgrader og optreeder ofte i flere organer samtidigt. Der er
ikke tale om specielle misdannelsestyper, der er associerede med SUA (6,8,9,11,12,13,26,28).

Flere af undersggelserne anbefaler fokuseret skanning for fatale misdannelser ved fund af SUA,
herunder fosterekkocardiografi, (eller som minimum 4-kammerbillede og store kar)(10,11,17,19).
Preenatal UL finder dog kun ca. 60-65% af misdannelser associeret med SUA, foraldrene skal
oplyses om dette (7).

Konklusion: Hyppigheden af misdannelser ved SUA er ca. 20% (evidensgrad I-I1)

OR(/RR) for misdannelser ved SUA kan angives til ca. 7 (evidensgrad I)

Misdannelserne kan ses i alle organsystemer, er af varierende sveerhedsgrad og ofte fra flere organer
samtidig (evidensgrad I-11).



SUA og kromosomfejl.
Hyppigheden af kromosomfejl er gget ved SUA men kun hvis der samtidig er associerede
misdannelser.

En undersggelse angiver sandsynligheden for aneuploidi ved pavisning af SUA efter 18.uge til 6%
(9), OR for aneuploidi ved fund af SUA er i samme undersggelse beregnet til 12,7% (95%CI 1,7-
107; p=0,003). Andre artikler angiver hyppigheden af aneuploidi til op til 15-20%.

SUA er ikke associeret med trisomi 21 (findes med samme hyppighed som i
baggrundsbefolkningen) (8,9,11,12,13,21,22). SUA er associeret med trisomi 18, trisomi 13,
triploidi og Turners syndrom, desuden er der cases med translokationer, duplikationer osv.

Risikoen for aneuploidi er ikke gget, hvis der ikke findes andre misdannelser ved ultralydsskanning
for misdannelser (altsd ikke gget ved isoleret SUA) (8,9,12,13,19,21,27).

Artiklerne anbefaler derfor ikke ngdvendigvis karyotype ved isoleret SUA, men ved fund af SUA
og misdannelser (og markarer og maternel alder>35 ar) anbefales karyotypering af fosteret
(9,10,11,12,19).

Konklusion:

Risikoen for aneuploidi ved pavisning af SUA er 6-20%. (evidensgrad I1)

OR for aneuploidi ved fund af SUA er ca. 13 (evidensgrad I)

SUA er associeret med trisomi 18, trisomi 13, triploidi og Turners syndrom, men ikke med trisomi
21 (evidensgrad II).

Kromosomundersggelse anbefales, hvis der er tale om SUA med associerede misdannelser. Findes
markgrer ma der ogsa tages hensyn til kvindens alder samt risikoen for trisomi 13 og 18 baseret pa
nakkefoldsskanning og doubletest (evidensgrad I1).

INTRAUTERIN VAEKSHAMNING

Intrauterin vakstretardering findes i ca. 5% af alle graviditeter (3-10%), og 20% af dgdfadte begrn er
veekstretarderede.

Alle undersggelser viser, at der er gget risiko for IUGR hos fostre med SUA.
Nasten alle undersggelser viser ogsa at fostre med isoleret SUA (dvs. uden kromosomfejl eller
andre misdannelser har en gget risiko.)

| et retrospektivt studie (4) af 82 fostre med SUA havde 38 isoleret SUA, og heraf var 7
veekstretarderede (27%). Et andet retrospektivt studie (28) viser 25% IUGR blandt isoleret SUA.
| et prospektivt studie (8) fandtes isoleret SUA hos 57, af disse var 6 (10%) vaekstretarderede.

| et case- kontrol studie,(9) hvis hovedformal var at bestemme incidensen af SUA i en uselekteret
gruppe, fandtes 22% af singletons under 10-percentilen, dobbelt sd hgj en incidens som i
kontrolgruppen.



Kun et studie fra 2005 (20) var designet direkte til at evaluere den fotale veekst, og sammenligne
incidensen af SGA hos nyfgdte med isoleret SUA med nyfgdte med 3 kar i navlesnoren: 84
singleton med isoleret SUA blev sammenlignet med en kontrolgruppe pa 84 med 3 kar i
navlesnoren. Preevalensen af SGA i SUA gruppen var 7,1% (6 af 84) og 4,8% (4 af 84) i
kontrolgruppen. Risikoen for SGA er ens i de to grupper, og det konkluderes derfor at der ikke er
grund til at falge fostre med isoleret SUA med vagtscanninger.

Et dyrestudie fra 1992 (30) har dog vist signifikant vaekstretardering hos far der fik ligeret den ene
arterie intrauterint. Alle far blev fadt til terminen.

Konklusion: Alle studier, undtagen et, viser gget risiko for IUGR hos fostre med isoleret SUA, og
det anbefales derfor at fglge alle fostre med SUA med veegtscanning i tredje trimester.

UDREDNINGSPROGRAM

Undersggelse af antal kar i navlesnoren bgr indga i afdelingernes procedure ved gennemskanning
for misdannelser, enten i uge 12-14 eller i uge 18-20. Arteriae umbilicales identificeres ved farve
Doppler pa begge sider af fostrets blere.
Ved fund af SUA er der primart indikation for:

- gennemskanning for misdannelser og markgarer for kromosomanomali (trisomi 13

eller 18, Turner’s syndrom eller triploidi)

- fosterhjerteskanning i uge 22
Findes der ingen misdannelser eller markgrer for kromosomsygdom, er der ikke indikation for
kromosomundersggelse af fosteret. Foraeldrene orienteres om at isoleret SUA ikke @ger risikoen for
kromosomanomali.
Findes der misdannelser eller markarer for kromosomsygdom, er der indikation for amniocentese
eller CVS mhp. karyotype, samt videre undersggelser som falge af den evt. paviste misdannelse.

Ved fund af SUA er der sekundaert indikation for:

- tilveekstskanning i uge 28-30

- tilveekstskanning i uge 33-34
Ved fgdslen bar navlenosren undersgges for hvor mange kar den indeholder (den falsk-positive rate
for ultralydpavist SUA er 0,1%) og barnet bar undersgges af padiater far udskrivelse.

BILAG:
UDKAST TIL PATIENTINFORMATION

Information om to kar i navlesnoren.

Ved ultralydsskanningen af dit foster er der set to kar i navlesnoren.



Denne folder giver dig svar pa nogle af de spargsmal du maske har. Har du andre spgrgsmal svarer
vi gerne pa dem undervejs.

Hvad betyder to kar i navlesnoren?:

I navlesnoren er der normalt tre kar. Et kar der bringer blod fra moderkagen ind til fosteret
(navlesnorsvenen), og to kar der transporterer blodet fra fosteret tilbage til moderkagen
(navlesnorsarterierne). Det undersgges rutinemassigt ved fadslen og nu ogsa ved ultralydscanning i
graviditeten.

Hos knap én procent af alle fostre er der kun én arterie — altsa i alt to kar i navlesnoren. Det er i de
fleste tilfeelde ikke noget, der betyder noget for barnet.

Hos nogle fa fostre kan det imidlertid vere et tegn pa sygdom. Det kan hos nogle fostre med to kar i
navlesnoren dreje sig om milde sygdomme i urinvejene eller hjertet, og hos andre enkelte mere
alvorlige sygdomme. Det ses ogsa lidt hyppigere hos fostre med kromosomfejl, specielt trisomi 18.
Man kan ogsa se at fosterets vaegt bliver lavere end normalt.

Skal det kontrolleres?:

Ja, det anbefales at lave ekstra kontroller med ultralyd.

Nar det er set, at navlesnoren kun indeholder to kar bliver fosteret grundigt undersggt for, om det

skulle have nogen form for misdannelser eller andre tegn pa sygdom. Det foregar som regel i 18.-
20. uge, og er muligvis allerede gjort nar du laeser dette. Hvis der findes andre tegn pa sygdom, vil
lzegen overveje om du ber tilbydes en fostervandsprgve.

Du vil under alle omstendigheder blive tilbudt at fa undersagt fosterets hjerte med ultralyd igen i
22.-24. uge.

Herudover vil du blive tilbudt yderligere to skanninger med henblik pa at vurdere fosterets veekst i
28.-30. uge og igen i 33.-34. uge.

Der kan hos enkelte blive tale om flere kontroller.

Det er en god idé at have en voksen ledsager med til undersggelserne, da det kan veere sveert at
huske alle informationer.
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