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Bir Olguda VACTERL Birlikteli¤i

A Case of VACTERL Association

R›dvan DURAN, Mustafa ‹NAN, Burhan AKSU, Ülfet VATANSEVER, Nermin TUNÇB‹LEK, Betül ACUNAfi

VACTERL birlikteli¤i vertebra anomalisi, anal at-
rezi, kardiyak anomali, trakeoözofajeal fistül,
özofajeal atrezi, renal ve ekstremite anomalilerini
içerir. Otuz üç haftal›k, 1300 gr preterm ikiz efli
olarak do¤an bir bebekte anal atrezi, kosta ano-
malisi, ventriküler septal defekt, renal anomali ve
ekstremite anomalisi nedeniyle VACTERL birlikte-
li¤i tan›s› kondu. Olguda herhangi bir etyolojik bir
faktör saptanmad›. Hastada do¤um sonras› birinci
günde kolostomi aç›ld›. Ameliyat sonras› seyri
s›ras›nda atelektazileri geliflti ve mekanik venti-
latör ihtiyac› gösterdi; ancak do¤um sonras› 44.
günde akci¤er kanamas› nedeniyle kaybedildi.
Anahtar Sözcükler: Anormallik, multipl; anüs, imperfore; kalp
defekti, do¤ufltan; bebek, yenido¤an; böbrek/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 birlikteli¤i ilk kez 1968 y›l›nda Say ve Ge-
rald[1,2] taraf›ndan bildirilmifl ve daha sonra da
yeni bir sendrom olarak tan›mlanm›flt›r. Bu bir-
liktelik, Quan ve Smith[3] taraf›ndan 1972 y›l›nda
(V) vertebral, (A) anal, (TE) trakeoözofajeal ve
(R) radial-renal anomalilerin ilk harflerinden olu-
flan “VATER birlikteli¤i” olarak adland›r›lm›flt›r.
Balc› ve ark.[4] 1973 y›l›nda, bu duruma radius d›-
fl› ekstremite (L) ve kardiyak (C) anomalilerini de
dahil ederek tan›m› “VACTERL birlikteli¤i” ola-
rak geniflletmifllerdir. Etyolojisi tam olarak bilin-
memektedir; nadiren görülür. Tan› için ana olu-

flum bozukluklar›ndan en az üçünün birlikte bu-
lunmas› gerekir.[5]

Son y›llarda multidisipliner yaklafl›m ve yo-
¤un bak›m flartlar›n›n iyileflmesiyle VACTERL
birlikteli¤i olan olgular›n yaflama flanslar› art-
m›flt›r. Bu yaz›da, Çocuk ve Çocuk Cerrahisi
Klinikleri taraf›ndan birlikte takip edilen bir ol-
gu sunuldu.

OLGU SUNUMU

‹lk gebeli¤ini yaflayan 25 yafl›ndaki anneden,
33 haftal›k gebelikten sonra normal yolla do¤an
ve ikiz efli olan bir k›z bebek do¤um sonras›nda
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makat›n›n kapal› olmas› nedeniyle Çocuk Cer-
rahisi Klini¤i’ne sevk edildi. Anne do¤um önce-
si dönemde radyasyona ve teratojen ilaçlara
maruz kalmam›flt›. Anne ile baba aras›nda akra-
bal›k veya ailede daha önce anomalili do¤an
baflka bir bebek yoktu.

Bebe¤in vücut a¤›rl›¤› 1300 g (3. P), boy 41
cm (10-25. P), bafl çevresi 30.7 cm (25-50. P) öl-
çüldü. Fizik muayenede vertebral, anorektal,
kardiyak, renal ve ekstremite anomalileri göz-
lendi. Genel durumu orta dereceli olan hastada,
patolojik olarak kalpte, mezokardiyak odakta 2-
3/6 fliddetinde sistolik üfürüm saptand›. Kar›n-
da distansiyon vard› ve ba¤›rsak sesleri az al›n›-
yordu. Vajinadan mekonyum gelmekteydi. Pe-
rianal bölgede anüs yoktu (fiekil 1). Sa¤ el radi-
al deviyasyonda; baflparmak geriden ç›k›fll›, içe
dönük ve üç falanksl› idi (fiekil 1). Olguda özo-
fagus atrezisi saptanmad›.

Laboratuvar incelemesinde, hematolojik ve
biyokimyasal de¤erleri normaldi. Direkt grafi-
lerde sol tarafta kosta anomalisi ve yedinci to-
rakal vertebra seviyesinde kelebek vertebra
saptand› (fiekil 2). ‹nvertogramda yüksek tipte
anal atrezi oldu¤u görüldü. Ekokardiyografi-
de perimembranöz ve musküler olmak üzere
iki adet ventriküler septal defekt belirlendi.
Renal ultrasonografide, iki tarafl› evre 2 renal
parenkim hastal›¤›, sa¤ böbrekte evre 1 kaliek-
tazi, sol böbrekte evre 2 hidronefroz bulgular›
saptand›. Sol renal pelvisin 8 mm ile normal-
den genifl oldu¤u, sol üreterin distale kadar
geniflledi¤i görüldü.

Hasta Çocuk Cerrahisi Klini¤i’ne yat›r›ld›.
Do¤umdan sonraki birinci gün kolostomi aç›l-
d›. Ameliyat sonras› dördüncü gün sol akci¤er-
inde atelektazi geliflen olgunun kan gaz› de-
¤erleri normal seyretti. Hood ile oksijen veril-
meye baflland›. S›k aspirasyon, solunum fizyo-
terapisi, derin trakeal aspirasyon ve intratrake-
al streptodornaz uygulanmas›na ra¤men ate-
lektazi tam olarak aç›lmad›. Yedinci günde oro-
gastrik sondadan anne sütü ile beslenmeye
baflland› ve beslenme kademeli olarak art›r›ld›.
Ameliyat sonras› 18. günde solunum s›k›nt›s›
tekrar artan hasta, kan gaz›nda karbondioksit

retansiyonu saptanmas› üzerine ventilatör des-
te¤i için Yenido¤an Yo¤un Bak›m Ünitesi’ne
yat›r›ld›. Akci¤er sorunlar› nedeniyle aral›kl›
olarak ventilatör tedavisi uyguland›. Hastada
önce nazokomiyal pnömoni ve sepsis, daha
sonra da do¤um sonras› 44. günde ventilatöre
ba¤l› iken kardiyopulmoner arest geliflti. Pul-
moner hemoraji görüldü. Resüsitasyona yan›t
vermeyen hasta kaybedildi.

fiekil 1. Olguda saptanan anal atrezinin görünümü.

fiekil 2. Direkt grafide kosta anomalilerinin ve kelebek verteb-
ran›n görünümü.
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VACTERL birlikteli¤i vertebra anomalisi,
anal atrezi, kardiyak anomali, trakeoözofajeal
fistül, özofajeal atrezi, renal ve ekstremite ano-
malilerini içerir.[5] Bunlar›n d›fl›nda kosta ano-
malisi, tek umbilikal arter, larenjeal stenoz, ku-
lak anomalisi, büyük fontanel ve jenital anoma-
li bulunabilir.[6]

Weaver ve ark.[7] VACTERL birlikteli¤i olan
hastalarda vertebral anomalileri %60.4, anorek-
tal anomalileri %55.9, kardiyak anomalileri
%73.2, trakeoözofajeal anomalileri %59.6, renal
anomalileri %73.9, ekstremite anomalilerini
%44.2 oran›nda saptam›fllard›r.

VACTERL birlikteli¤indeki anomalilerin emb-
riyonik hayat›n erken dönemlerinde ve ayn› za-
manda olufltu¤u düflünülmektedir.[8] Bu anomali-
lerin ço¤unun septasyon duraklamas› fleklinde
oldu¤u ileri sürülmüfl ve “mezodermal farkl›lafl-
mada bozukluk” fleklinde tan›mlanm›flt›r.[9]

Yap›lan bir çal›flmada, etyolojide rol oynaya-
bilecek epidemiyolojik bir faktör saptanama-
m›fl; bununla birlikte, gebeli¤in erken dönemle-
rinde teratojen olabilecek baz› ilaçlar›n, fiziksel
stresin ve düflük tehdidinin, anomalili bebekle-
rin annelerinde daha fazla oldu¤u görülmüfl-
tür.[10] Ayr›ca, gebeli¤in erken dönemlerinde oral
kontraseptif kullan›m›n›n etkili olabilece¤i de
bildirilmifltir.[4] Hastan›n annesinde do¤um ön-
cesi ile ilgili olarak yukar›da belirtilen etkenler-
den herhangi birine rastlanmad›. Etyolojide
üzerinde en çok durulan genetik faktörler ile il-
gili olarak da çeliflen aç›klamalar yap›lm›flt›r.
Van Staey ve ark.[11] izole malformasyonlarda
poligenik bir genetik geçifl, çoklu malformas-
yonlarda ise daha çok kromozom k›r›klar› sap-
tam›fllard›r. Szendrey ve ark.[10] ise malformas-
yonlar›n, genetik yatk›nl›¤› olan annelerin baz›
epidemiyolojik faktörlerden etkilenmesi sonucu
olufltu¤unu ileri sürmüfllerdir.

VACTERL birlikteli¤i tan›s› ekstremite, ano-
rektal ve trakeoözofajeal malformasyonlarla ko-
nur; bunlar ayn› zamanda hastaneye yat›fl nede-
nidir.[12] Olgumuz da anal atrezi nedeniyle klini-
¤imize sevk edilmiflti.

Bu hastalar›n prognozu, t›bbi tedavi deste¤i
ile birlikte zaman›nda ve uygun cerrahi tedavi-
ye ba¤l›d›r. Öncelikle, tüm sistemlerin malfor-
masyon aç›s›ndan gözden geçirilmifl ve malfor-
masyonlar›n tedavideki öncelik s›ras›n›n do¤ru
saptanm›fl olmas› çok önemlidir. Örne¤in, yafla-
m› tehdit eden bir kardiyak malformasyon var-
l›¤›nda ya da renal fonksiyonlar› ileri derecede
bozulmufl bir hastada öncelikle bu durumlar›
düzeltmeye çal›flmak, anal atrezi gibi bir mal-
formasyonun onar›m›n› ertelemek daha uygun
olacakt›r.[13] Olgumuzda da do¤um sonras› bi-
rinci gün kardiyak malformasyonun saptanma-
s›yla yaln›zca kolostomi aç›ld› ve anal atrezi ta-
miri ertelendi.

VACTERL birlikteli¤i görülen ailelere do¤um
öncesi tan›n›n önemi anlat›lmal›d›r. Tedavi multi-
disipliner yap›lmal›, aileler prognoz konusunda,
anomalilerin say›s› ve ciddiyetine göre bilgilendi-
rilmelidir. Son y›llarda yo¤un bak›m flartlar›n›n
iyileflmesi ve tedavilerin multidisipliner olarak
planlanmas›, bu hastalar›n yaflama flanslar›n› ar-
t›rm›flt›r.[13] Olgumuzda, erken do¤um ve kardi-
yak sorununun olmas›, uzun süre yo¤un bak›m-
da kalmas›na ba¤l› olarak nazokomiyal pnömoni
ve sepsis geliflmesi prognozun beklenenden daha
kötü olmas›na neden olmufltur.

Sonuç olarak, VACTERL birlikteli¤inin tan›s›
güç de¤ildir; ancak herhangi bir malformasyon
görülmesi halinde, di¤erleri için dikkatli klinik
ve laboratuvar çal›flmalar› gereklidir.
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