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OLGU SUNUMU

Bir Olguda VACTERL Birlikteligi

A Case of VACTERL Association

Ridvan DURAN, Mustafa INAN, Burhan AKSU, Ulfet VATANSEVER, Nermin TUNC;BiLEK, Betiil ACUNAS

VACTERL birlikteligi vertebra anomalisi, anal at-
rezi, kardiyak anomali, trakeotzofajeal fistdl,
6zofajeal atrezi, renal ve ekstremite anomalilerini
icerir. Otuz U¢ haftalik, 1300 gr preterm ikiz esi
olarak dogan bir bebekte anal atrezi, kosta ano-
malisi, ventrikiler septal defekt, renal anomali ve
ekstremite anomalisi nedeniyle VACTERL birlikte-
ligi tanisi kondu. Olguda herhangi bir etyolojik bir
faktoér saptanmadi. Hastada dogum sonrasi birinci
glinde kolostomi acildi. Ameliyat sonrasi seyri
sirasinda atelektazileri gelisti ve mekanik venti-
latdr ihtiyaci gosterdi; ancak dogum sonrasi 44.
gunde akciger kanamasi nedeniyle kaybedildi.

Anahtar Sézcikler: Anormallik, multipl; anis, imperfore; kalp
defekti, dogustan; bebek, yenidogan; bobrek/anormallik; gebe-
lik komplikasyonu; omurga/anormallik.

The VACTERL association consists of a spectrum
of defects including vertebral, cardiac, renal, and
limb anomalies, anal atresia, and tracheoe-
sophageal fistula. This association was detected
in a 33-week preterm female twin newborn (1300
g) with findings of anal atresia, rib anomaly, ven-
tricular septal defect, renal anomaly, and extremi-
ty anomaly. No etiologic factor was elicited.
Colostomy was performed on the first postnatal
day. In the postoperative period, she developed
atelectasis and required mechanical ventilation.
She died on the 44th postnatal day due to pul-
monary hemorrhage.

Key Words: Abnormalities, multiple; anus, imperforate; heart

defects, congenital; infant, newborn; kidney/abnormalities;
pregnancy complications; spine/abnormalities..

Vertebral, anorektal ve ekstremite anomalile-
rin birlikteligi ilk kez 1968 yilinda Say ve Ge-
rald"” tarafindan bildirilmis ve daha sonra da
yeni bir sendrom olarak tanimlanmistir. Bu bir-
liktelik, Quan ve Smith" tarafindan 1972 yilinda
(V) vertebral, (A) anal, (TE) trakeodzofajeal ve
(R) radial-renal anomalilerin ilk harflerinden olu-
san “VATER birlikteligi” olarak adlandirilmistur.
Bala ve ark.” 1973 yilinda, bu duruma radius di-
s1 ekstremite (L) ve kardiyak (C) anomalilerini de
dahil ederek tanimi “VACTERL birlikteligi” ola-
rak genisletmislerdir. Etyolojisi tam olarak bilin-
memektedir; nadiren goriliir. Tan igin ana olu-

sum bozukluklarindan en az ti¢tintin birlikte bu-
lunmas: gerekir.”

Son yillarda multidisipliner yaklasim ve yo-
gun bakim sartlarinin iyilesmesiyle VACTERL
birlikteligi olan olgularin yasama sanslar1 art-
mistir. Bu yazida, Cocuk ve Cocuk Cerrahisi
Klinikleri tarafindan birlikte takip edilen bir ol-
gu sunuldu.

OLGU SUNUMU
[lk gebeligini yagsayan 25 yagindaki anneden,
33 haftalik gebelikten sonra normal yolla dogan
ve ikiz esi olan bir kiz bebek dogum sonrasinda
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makatinin kapali olmasi nedeniyle Cocuk Cer-
rahisi Klinigi'ne sevk edildi. Anne dogum 6nce-
si donemde radyasyona ve teratojen ilaclara
maruz kalmamusti. Anne ile baba arasinda akra-
balik veya ailede daha 6nce anomalili dogan
bagka bir bebek yoktu.

Bebegin viicut agirligi 1300 g (3. P), boy 41
cm (10-25. P), bas cevresi 30.7 cm (25-50. P) 6l-
culdi. Fizik muayenede vertebral, anorektal,
kardiyak, renal ve ekstremite anomalileri goz-
lendi. Genel durumu orta dereceli olan hastada,
patolojik olarak kalpte, mezokardiyak odakta 2-
3/6 siddetinde sistolik tifiirtim saptandi. Karin-
da distansiyon vardi ve bagirsak sesleri az alini-
yordu. Vajinadan mekonyum gelmekteydi. Pe-
rianal bolgede antis yoktu (Sekil 1). Sag el radi-
al deviyasyonda; basparmak geriden ¢ikisly, ige
dontik ve tg falanksh idi (Sekil 1). Olguda 6zo-
fagus atrezisi saptanmadi.

Laboratuvar incelemesinde, hematolojik ve
biyokimyasal degerleri normaldi. Direkt grafi-
lerde sol tarafta kosta anomalisi ve yedinci to-
rakal vertebra seviyesinde kelebek vertebra
saptandi (Sekil 2). Invertogramda yiiksek tipte
anal atrezi oldugu goriildi. Ekokardiyografi-
de perimembranoz ve muskiiler olmak tizere
iki adet ventrikiiler septal defekt belirlendi.
Renal ultrasonografide, iki tarafli evre 2 renal
parenkim hastaligl, sag bobrekte evre 1 kaliek-
tazi, sol bobrekte evre 2 hidronefroz bulgular1
saptand1. Sol renal pelvisin 8 mm ile normal-
den genis oldugu, sol iireterin distale kadar
genisledigi gorildi.

Hasta Cocuk Cerrahisi Klinigi'ne yatirildi.
Dogumdan sonraki birinci giin kolostomi agil-
d1. Ameliyat sonras1 dordiincii giin sol akciger-
inde atelektazi gelisen olgunun kan gazi de-
gerleri normal seyretti. Hood ile oksijen veril-
meye baslandi. Sik aspirasyon, solunum fizyo-
terapisi, derin trakeal aspirasyon ve intratrake-
al streptodornaz uygulanmasina ragmen ate-
lektazi tam olarak ac¢ilmadi. Yedinci glinde oro-
gastrik sondadan anne siitii ile beslenmeye
baslandi ve beslenme kademeli olarak artirildi.
Ameliyat sonras1 18. giinde solunum sikintisi
tekrar artan hasta, kan gazinda karbondioksit
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retansiyonu saptanmasi iizerine ventilator des-
tegi igin Yenidogan Yogun Bakim Unitesi'ne
yatirildi. Akciger sorunlari nedeniyle aralikli
olarak ventilator tedavisi uygulandi. Hastada
once nazokomiyal pnomoni ve sepsis, daha
sonra da dogum sonrasi 44. giinde ventilatore
bagh iken kardiyopulmoner arest gelisti. Pul-
moner hemoraji goriildii. Resiisitasyona yanit
vermeyen hasta kaybedildi.

Sekil 1. Olguda saptanan anal atrezinin gortiniimii.

Sekil 2. Direkt grafide kosta anomalilerinin ve kelebek verteb-
ramin gortiniimii.
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TARTISMA

VACTERL birlikteligi vertebra anomalisi,
anal atrezi, kardiyak anomali, trakeoozofajeal
fistiil, 6zofajeal atrezi, renal ve ekstremite ano-
malilerini igerir.”’ Bunlarin disinda kosta ano-
malisi, tek umbilikal arter, larenjeal stenoz, ku-
lak anomalisi, biiytiik fontanel ve jenital anoma-
li bulunabilir."

Weaver ve ark.” VACTERL birlikteligi olan
hastalarda vertebral anomalileri %60.4, anorek-
tal anomalileri %55.9, kardiyak anomalileri
%73.2, trakeoozofajeal anomalileri %59.6, renal
anomalileri %73.9, ekstremite anomalilerini
%44.2 oraninda saptamislardir.

VACTERL birlikteligindeki anomalilerin emb-
riyonik hayatin erken dénemlerinde ve ayni za-
manda olustugu diistiniilmektedir.” Bu anomali-
lerin ¢ogunun septasyon duraklamas: seklinde
oldugu ileri stirtilmiis ve “mezodermal farklilas-
mada bozukluk” seklinde tanimlanmustir.”

Yapilan bir calismada, etyolojide rol oynaya-
bilecek epidemiyolojik bir faktor saptanama-
mis; bununla birlikte, gebeligin erken donemle-
rinde teratojen olabilecek bazi ilaglarin, fiziksel
stresin ve disiik tehdidinin, anomalili bebekle-
rin annelerinde daha fazla oldugu goriilmiis-
tir."” Ayrica, gebeligin erken dénemlerinde oral
kontraseptif kullaniminin etkili olabilecegi de
bildirilmistir.”’ Hastanin annesinde dogum 6n-
cesi ile ilgili olarak yukarida belirtilen etkenler-
den herhangi birine rastlanmadi. Etyolojide
tizerinde en ¢ok durulan genetik faktorler ile il-
gili olarak da celisen agiklamalar yapilmistir.
Van Staey ve ark." izole malformasyonlarda
poligenik bir genetik gecis, coklu malformas-
yonlarda ise daha ¢ok kromozom kiriklar1 sap-
tamiglardir. Szendrey ve ark."” ise malformas-
yonlarin, genetik yatkinlig1 olan annelerin bazi
epidemiyolojik faktorlerden etkilenmesi sonucu
olustugunu ileri siirmiislerdir.

VACTERL birlikteligi tanis1 ekstremite, ano-
rektal ve trakeodzofajeal malformasyonlarla ko-
nur; bunlar ayn1 zamanda hastaneye yatis nede-
nidir."” Olgumuz da anal atrezi nedeniyle klini-
gimize sevk edilmisti.
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Bu hastalarin prognozu, tibbi tedavi destegi
ile birlikte zamaninda ve uygun cerrahi tedavi-
ye baglidir. Oncelikle, tiim sistemlerin malfor-
masyon agisindan gozden gegcirilmis ve malfor-
masyonlarin tedavideki oncelik sirasinin dogru
saptanmis olmasi cok dnemlidir. Ornegin, yaga-
mu1 tehdit eden bir kardiyak malformasyon var-
liginda ya da renal fonksiyonlar: ileri derecede
bozulmus bir hastada 6ncelikle bu durumlar
diizeltmeye calismak, anal atrezi gibi bir mal-
formasyonun onarimini ertelemek daha uygun
olacaktir.”” Olgumuzda da dogum sonrasi bi-
rinci giin kardiyak malformasyonun saptanma-
styla yalnizca kolostomi agild1 ve anal atrezi ta-
miri ertelendi.

VACTERL birlikteligi gortilen ailelere dogum
oncesi taninin onemi anlatilmalidir. Tedavi multi-
disipliner yapilmali, aileler prognoz konusunda,
anomalilerin say1s1 ve ciddiyetine gore bilgilendi-
rilmelidir. Son yillarda yogun bakim sartlarmnin
iyilesmesi ve tedavilerin multidisipliner olarak
planlanmasi, bu hastalarmn yasama sanslarin ar-
trmistir.”” Olgumuzda, erken dogum ve kardi-
yak sorununun olmasi, uzun stire yogun bakim-
da kalmasina bagh olarak nazokomiyal pnomoni
ve sepsis gelismesi prognozun beklenenden daha
kotli olmasina neden olmustur.

Sonug olarak, VACTERL birlikteliginin tanisi
gli¢ degildir; ancak herhangi bir malformasyon
goriilmesi halinde, digerleri i¢in dikkatli klinik
ve laboratuvar ¢alismalar: gereklidir.
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