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Özet 
VACTERL sendromu tanısı almış olan dört olgu sunuldu. 

Bir veya daha fazla doğumsal ınalforınasyonu olan yenidoğan-
larda, eşlik eden malformasyoıı bulunma riski yüksek olan 
diğer sistemlere yönelik araştırma yapmanın klinik önemi 
literatür bilgisi ışığı altında tartışıldı. 

Anahtar Kelimeler: V A C T E R L Sendromu 

T Kl in Pediatri 1997, 6:132-138 

Anorektal, vertébral ve ekstremite malfor-
masyonlarmın rastlantısal olmayan birlikteliğim ilk 
olarak 1968 yılında Say ve Gerald bildirmişlerdir 
( 1 ). Say ve ark. tarafından 1971 yılında yeni bir dis-
morfogenetik sendrom olarak tanımlanan bu birlik
teliği, 1972 yılında Quan ve Smith 'VATER 
Birlikteliği' olarak adlandırmıştır (2,3). Bu orijinal 
akronim (V) vertébral, (A) anal, (TE) trakeoözefa-
gial ve (R) radial-renal malformasyonlar için 
tanımlanmıştır. Balcı ve ark. 1973 yılında, eşlik 
eden radius dışı ekstremite (limb) (L) ve kardiyak 
(C) malformasyonları da dahil ederek akronimi 
' V A C T E R L ' olarak genişletmişlerdir (4). 1974 
yılında Temtamy ve Miller birlikteliği kesin bir 
tanımlamaya götürerek 'VATER Sendromu' olarak 
adlandırırken, 1993 yılında Wang ve ark. hidrose
falinin (H) de eşlik ettiği olgular tanımlayarak 
' V A C T E R L - H Sendromu' olarak nite-
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Summary 
Four cases of the VACTERL syndrome were reported. 

Clinical importance of investigations for associated malforma
tions in the newborns with one or more congenital malforma
tions was discussed and the literature was reviewed. 
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lendirmişlerdir (5,6). 

Aralık 1993 - Mart 1996 tarihleri arasında kli
niğimizde, anorektal ve/veya trakeoözefagial mal-
formasyonlarm çoğunlukta olduğu toplam 47 tane, 
cerrahi girişim gerektiren doğumsal malformasyon-
lu yenidoğan tedavi edildi. Bunlardan dört tanesine 
(%8.5) V A C T E R L sendromu tanısı kondu. 

Bu yazıda V A C T E R L sendromlu dört olgu 
sunuldu ve doğumsal malformasyonlu yenidoğan-
larm klinik değerlendirmesi literatür bilgisi ışığı 
altında tartışıldı. Sunulan olguların özellikleri 
Tablo 1 'de gösterilmiştir. 

Olguların Sunumu 
Olgu 1 

Bir günlük erkek bebek makatının kapalı 
olması nedeniyle getirildi. Yirmi yaşındaki annenin 
ilk gebeliğinden miadında, spontan vajinal yolla 
doğduğu, anne ile baba arasında akrabalık olmadığı 
ve ailede benzer hastalık bulunmadığı öğrenildi. 
Prenatal öyküsünde özellik yoktu. Vücut ağırlığı 
3100 gr, ateş 36.2 °C (aksiller), nabız 136/dk olarak 
ölçülen hastanın genel durumu orta, ekstremite 
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Tablo 1. Sunulan olguların özellikleri. 

Hngm (İIJNİİI. ve Ark 

No Yaş Cins VA Doğum Aile Riskli Başvuru Saptanan 
(gün) (gr) zamanı öyküsü gebelik nedeni malformasyon 

1 1 E 3100 Miadında yok yok makatın 
kapalı 
olması 

İntermedier A R M 
TÖF + ÖA 
UP darlık 

2 7 K 3200 Miadında yok yok emerken 
morarma, 
kusma 

Anal atrezi + 
RV fistül 
TÖF + ÖA 
UV darlık 
Sakral agenezis 

3 1 E 2800 Miadında yok yok makatın 
kapalı 
olması 

Yüksek A R M 
TÖF + ÖA 
Kardiyak? 
Renal? 

4 1 E 3150 Miadında yok var * makatın 
kapalı 
olması, 
ayakta 
şekil 
bozukluğu 

Alçak A R M 
TÖF + ÖA 
Sağ renal agenezis 
Sol UP darlık 
Hemivertebra 
Pes ekinovarus 

* Ovulasyon indüksiyonu için hormon tedavisi. 
A R M : Anorektal malformasyon TÖF + ÖA : trakeoözefagial fistül + özcfagııs atrezisi 
UP : Üreteropelvik UV : Üreterovezikal RV : Rektovezikal 

uçları siyanotik, solunumu sıkıntılı ve ağzından 
köpük geliyordu. Akciğer ve kalp sesleri doğaldı. 
Karında distansiyon vardı ve anal atrezi saptandı. 
Nazogastrik sondanın mideye kadar ilerletile-
memesi üzerine, az miktarda opak madde verilerek 
çekilen direk grafide özefagus atrezisi ve geniş bir 
hava sıvı seviyesi saptandı (Şekil 1). învertogram-
da ise intermedier tip anorektal malformasyon sap
tandı. 

Tam kan sayımı, tam idrar tetkiki, kan 
biyokimya değerleri normal bulundu. Gerekli 
hazırlıklar yapıldıktan sonra aynı gün opere edile
rek trakeaözefagıal fistül bağlanması ve primer 
özefagial anastomoz yapıldı. Aynı seansta sigmoid 
kolostomi açıldı. Postoperatif izlemi sırasında her
hangi bir komplikasyonla karşılaşılmayan hastanın 
yapılan ileri tetkikinde, intravenöz piyelografi 
(İVP) de sağ böbrekte orta derecede pelvik ektaziye 
neden olan üreteropelvik darlık saptandı (Şekil 2). 
Fistül açısından çekilen sistoüretrogafisi normal 
olan hastada, kardiyovasküler ve iskelet sistemle
rine ait malformasyon saptanmadı. Postoperatif 
22. gün, normal fizik inceleme bulgularıyla ve 
k o l o s t o m i l i o larak taburcu ed i l d i . Taburcu o lduk tan 

3 ay sonra çek i len Özefagus pasaj graflSİ norma l Şekil 1. Birinci olguya ait direkt grafı; özefagus atrezisi ve 
olarak değer lend i r i l i r ken , İVP de sağ böbrektek i geniş hava sıvı seviyesi. 
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Şekil 2. Birinci olguya ait İVP; sağ böbrekte orta derecede 
pelvik ektaziye neden olan iireteropelvik darlık. 

pelvik ektazinin devam ettiği ancak kaliksiyel sis
temlerin bozulmadığı saptandı. Hasta 6 aylık 
olduğunda yeniden yatırıldı ve posterosagittal 
anorektoplasti operasyonu uygulandı. Bundan dört 
hafta sonra da kolostomisı kapatıldı. Yinelenen İVP 
de önceki bulgular saptandı ve izleminc karar ve
rildi. 

Olgu 2 
Yedi günlük kız bebek emerken morarma ve 

kusma yakınmaları getirildi. Yirmiiki yaşındaki 
annenin ikinci gebeliğinden miadında, spontan 
vajinal yolla, 3500 gr ağırlığında doğduğu, ailenin 
birinci çocuğunun 2.5 yaşında kız ve sağlıklı 
olduğu, anne ile baba arasında akrabalık olmadığı 
ve ailede benzer hastalık bulunmadığı öğrenildi. 
Prenatal öyküsünde özellik yoktu. Vücut ağırlığı 
3200 gr, ateş 36.1°C (aksiller), nabız 144/dk olarak 
ölçülen hastanın genel durumu orta, siyanotik, 
solunumu sıkıntılı idi. Akciğer sesleri kabalaşmış, 
kalp sesleri doğaldı ve üfürüm yoktu. Karın 
incelemesi normal olan hastanın anal atrezisi ve 
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rektovajinal fistülü vardı. Hastanın sekresyonlan 
aspirc edildi, solunumu rahatlatıldı, damar yolu 
açıldı ve nazal oksijen verildi. Siyanozu düzelen 
hastaya nazogastrik sonda takılmaya çalışıldı. 
Sondanın mideye geçmemesi üzerine çekilen opak 
grafidc özefagus atrezisi saptandı. Hasta ertesi gün 
operasyona alindi ve trakeoözcfagial fıstül bağlan
ması ve primer özefagial anastomoz yapıldı. Aynı 
seansta transvers kolostomi açıldı. Postoperatif 
dönemde yapılan ileri tetkikinde, İVP de sağda 
daha belirgin olmak üzere bilateral pelvikaliksiyel 
sistemlerde ve üreterlerde orta derecede ektaziye 
neden olan üreterovezikal (UV) darlık olduğu, sis-
tografîde ise mesanenin normal olduğu, fıstül veya 
reflü olmadığı ancak sakral agenezis bulunduğu 
saptandı (Şekil 3). 

Kardiyak malformasyoıı saptanmadı. Posto
peratif 16. gün, kolostomili olarak taburcu edildi. 
Hasta 6 aylık olduğunda çekilen kontrol İVP de 
pelvikaliksiyel ektazinin artmış olduğu saptandı ve 

Şekil 3. İkinci olguya ait sistografı; normal mesane ve sakral 
agenezis. 
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hastaya bilateral ürctcroncosistostomi operasyonu 
uygulandı. Hasla yine kolostomili olarak, bir ay 
sonra kontrol önerisiyle taburcu edildi. Ancak hasta 
kontrole gelmedi ve adres değişikliği nedeniyle 
hastaya ulaşılamadı. 

Olgu 3 
Bir günlük erkek bebek makatının kapalı 

olması nedeniyle getirildi. Otuziiç yaşındaki annenin 
üçüncü gebeliğinden, miadında, sezaryen ile 2800 
gr ağırlığında doğduğu, ailenin birinci çocuğunun 
10 yaşında erkek, ikinci çocuğunun 7 yaşında kız 
olduğu ve sağlıklı oldukları, anne ile baba arasında 
akrabalık olmadığı, ailede benzer hastalık bulun
madığı ve prenatal dönemde annenin antihıpcrtan-
sif tedavi gördüğü öğrenildi. Fizik incelemede 
genel durumu orta, siyanotik, vücut ağırlığı 2600 
gr, ateş 36.6°C (aksiller), nabız 128/dk, solunum 
60/dk olarak ölçüldü. Akciğer sesleri normaldi, 2.-
3. dereceden sistolik üiürümü vardı. Karında dis-
tansiyon ve anal alrezi saptandı. Nazogastrik sonda 
ile yapılan incelemede mideye girilcmcdi ve çeki-

Ştki l 4. Üçüncü olguya ait direkt grafı; özefagus atrezisi. 
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len opak grafıde özefagus atrezisi (Şekil 4), inver-
togramda yüksek tip anorektal malformasyon sap
tandı. Aynı gün öpere edilen hastada proksimal ve 
distal özofagial uçlar arasındaki uzaklık primer 
anastomoz için uygun değildi, trakeal fistül bağ
landı ve gastrostomi açıldı. Aynı seansta sigmoid 
kolostomi de açıldı. Postoperatif erken dönemde 
spontan solunumu yeterli olmadığı için mekanik 
ventilasyon desteği verilen hastanın genel durumu 
gittikçe bozuldu. Devam eden siyanozıı ve üfürümü 
nedeniyle ağır kardiyak malformasyonunun ola
bileceği düşünülen hasta postoperatif birinci gün 
kaybedildi. 

Olgu 4 
Makatının kapalı olması, karın şişliği, emerken 

morarma ve sağ ayağında şekil bozukluğu yakın
maları ile getirilen bir günlük erkek bebeğin ovu-
lasyon indüksiyonu için tedavi gördüğünü ifade 
eden 29 yaşındaki annenin, sağlıklı birinci 
çocuğundan 9 yıl sonraki ikinci gebeliğinden, 
miadında, normal vajinal yolla, 3 100 gr ağırlığında 
doğduğu öğrenildi. Fizik incelemesinde genel 
durum orta, dudaklar ve ekstremiteler siyanotik, 
solunum 60/dk ve interkostal çekilmeleri vardı. 
Akciğer sesleri kabalaşmış, kalp sesleri doğal, 
nabız 144/dk ritmik, karın distandü idi. Anal atrezi 
ve sağ ayakta pes ekinovarus deformitesi vardı. 
Sekresyonları aspire edildikten ve nazal oksijen ile 
solunumu rahatlatıldıktan sonra nazogastrik sonda 
takılmaya çalışıldığında mideye girilemedi. 
Nazogastrik sondadan az miktarda opak madde 
verildikten sonra çekilen direk grafıde özefagus 
atrezisi, T-10 seviyesinde hemivertebra anomalisi, 
artmış mide gazı, dilate barsak anslan ve geniş bir 
hava sıvı seviyesi saptandı (Şekil 5), Tam kan 
sayımı ve kan elektrolitleri normal, tam idrar 
incelemesinde idrar dansıtesi düşük, üre ve krea-
tinin değerleri yüksek bulundu. İnvertogramda 
alçak tip anorektal malformasyon, karın ultrasono-
grafisindc dilate barsak anslan, sağda renal 
agenezis ve solda pelvikaliksiyel ektazi ve renal 
parankimde incelme, İVP de soldaki tek böbrekte 
üreteropelvik darlığa bağlı hidronefroz saptandı. 
Aynı gün opere edilen hastaya anoplasti yapıldı, sol 
hidronefrotik böbreğe perkutan nefrostomi kateteri 
kondu, genel durumu iyi olmadığı için gastrostomi 
açıldı, torakotomi yapılmadı. Perkutan nefros-
tomiye karşın renal fonksiyonlarında düzelme sap-
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Şekil 5. Dördüncü olguya ait direkt grafı; özefagus atrezisi, T-
10 düzeyinde hemivertebra anomalisi, artmış mide gazı, dilate 
barsak ansları ve geniş bir hava sıvı seviyesi. 

tanamayan hastaya peritoneal dializ uygulandı ve 
üre ve kreatinm değerleri normale döndürüldü. 
Ancak postoperatif 8. gün genel durumu bozulan ve 
sepsise giren hasta, postoperatif 10. gün kaybedildi. 

Tartışma 
Bir ycnidoğanın V A C T E R L sendromu tanısı 

alması için akronimde anılan majör malformasyon-

V A C T E R I . S E N D R O M U (DÖRT O L G U NEDENİYLE) 

ların tümünün bulunması zorunlu değildir; en az üç 
malformasyonun bulunması tanı için yeterlidir (7). 
Major bulgular ve görülme sıklıkları, Weawcr ve 
ark.'na göre, Tablo 2'de gösterilmiştir (8). 

V A C T E R L sendromundaki malformasyonlarm 
embriyolojik gelişimini ortaya koyabilmek için 
yapılan çalışmalar değişik teorilerle sonuçlanmış 
ve henüz tam bir açıklık sağlanamamış olmakla bir
likte, tüm araştırmacılar bu malformasyonlarm 
embriyonik hayatın erken dönemlerinde ve aynı 
zamanlarda oluştuğu görüşünde birleşmektedirler 
(9). Barnes ve Smith bu malformasyonlarm çoğu
nun septasyon duraklaması şeklinde olduğuna 
dikkat çekerek, tümünü ortak bir noktada bir
leştirmeye çalışmış ve 'mezodermal farklılaşmada 
bozukluk' şeklinde ifade etmişlerdir (10). Cozzi ve 
ark. mezodermdeki bu displastik değişiklikleri 
'maturasyonel disotonomi', Atwell ve Beard ise 
'segmentasyon bozukluğu' olarak nitelendirmişler
dir (11,12). 

Epidemiyolojik ve teratolojik bir çok faktörün 
incelendiği kontrollü bir araştırmada etiyolojide rol 
oynayabilecek epidemiyolojik bir faktör saptana
mamakla birlikte, gebeliğin erken döneminde 
karşılaşıldığında teratojenik etkiye sahip olabilecek 
bazı ilaçların, fiziksel stresin ve düşük tehdidinin, 
malformasyonlu bebeklerin annelerinde, kontrol 
grubuna göre daha fazla olduğu bildirilmiştir (13). 
Benzer şekilde gebeliğin erken döneminde oral 
kontraseptif kullanımının etkili olabildiğini belirten 
başka yayınlar da vardır (4, 14, 15). 

V A C T E R L sendromunun etiyolojisindc 
üzerinde en çok çalışılmış olan etmen 'genetik fak
tör' olmasına karşın birbiri ile çelişebilen ve 
spekülatif olmaktan öteye gidemeyen açıklamalar 
rapor edilmiştir (16,17). Auchterlone ve White 
genetik bir geçiş paterni ortaya koyamamakla bir-

Tablo 2. Sunulan olgularda bulunan major malformasyonlar ve literatürde belirtilen görülme oranlan; 
(Weaver et al). 

Sunulan olgular Görülme oranı 
Malformasyonlar 1 2 3 4 (%) 
Vertebral + - + 60.4 
Anorektal - -*- + - 55.9 
Kardiak ? 73.2 
Trakeoözefagial - + + 59.6 
Renal " ? + 73.9 
Ekstremite + 44.2 
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lıkte, 30 yaşlarındaki aralarında akrabalık olmayan 
sağlıklı anne-babamn. sağlıklı birinci çocukların
dan sonra doğan ikinci ve üçüncü çocuklarında 
VACTERL scndromu tanımlamışlardır (18). Staey 
ve ark. bir literatür araştırmasında izole malfor-
masyonlarda poligcnik bir genetik geçiş paterni 
saptarken, multiple malformasyonlu yenidoğanlar-
da daha çok kromozom kırıkları saptamışlardır 
(19). Szendrey ve ark. ise genetik yatkınlığı olan 
annelerin bazı epıdcmiyolojik faktörlerden etkilen
mesi sonucu malformasyonlarm oluştuğunu ileri 
sürmüşlerdir (13). Bu konudaki son çalışmalardan 
birinde Wang ve ark. V A C T E R L - H tanısı almış 
olan hastalarda X kromozomuna bağlı genetik 
geçiş paterni tanımlamışlardır (6). 

Son zamanlarda üzerinde çalışılan, ancak 
henüz ortaya konamamış olan ve anneden 
transpasental yolla geçerek embriyo için toksik etki 
yaptığı düşünülen bazı faktör yada faktörlerden de 
söz edilmektedir (20-22). 

V A C T E R L scndromu etiyolojisi henüz açık
lanamamış olmakla birlikte, tanısı güç olmayan 
ancak, sözkonusu malformasyonlardan herhangi 
birinin varlığı halinde diğerleri için dikkatli bir 
klinik ve laboratuvar çalışmasının, tedaviden daha 
önce düşünülmesi gereken bir sendromdur. Bu hasta
lar sıklıkla ekstremite, anorektal veya trakeoözefa-
gial malformasyonlar nedeniyle farkedilır ve has
taneye yatırılırlar (23). Bu malformasyonlardan 
birinin varlığı halinde diğerlerinin görülme oran
ları, Barnes ve Smith'c göre, Tablo 3'de gösteril
miştir (10). Sunulan olguların tamamında anorektal 
malformasyonlar hastaların başvuru nedenidir. 
Ekstremite ve anorektal malformasyonlarm çoğu 
inspeksiyon ile belirlenebilir ve direk grafilerle 
gösterilebilir. Anorektal malformasyonlardaki 

üriner ve intcstinal sistemler arasındaki fistüller ve 
trakeoözefagial malformasyonlar ise radyoopak 
maddelerle çekilen direk grafilerle kolayca gösteri
lebilir. Rcnal, vcrtcbral ve kardiyovasküler malfor
masyonlar ise genellikle ilgili sistemlere özgü tanı 
aygıtları ile ortaya konulurlar. Vertebral malfor
masyonlar fizik inceleme bulgusu olmasa bile, 
genellikle ilk değerlendirme sırasında çekilen 
grafilerde farkedilirler. Ultrasonografı veya İVP ile 
üriner sisteme ait malformasyonlar ortaya konula
bilir, ancak bazı hastalarda renal fonksiyonların 
değerlendirmesinde kan ve idrar biokımyasma ek 
olarak renal statik ve dinamik sintigrafilere 
gereksinim duyulabilir. Kardiyovasküler sisteme 
ait malformasyonlar ise E K G , telekardiyografi ve 
ekokardiyografık inceleme ile tanımlanabilirler. 

Multiple majör doğumsal malformasyonlu 
yenidoğanlarm prognozu, uygun medikal tedavi 
desteğinde iken zamanında ve uygun cerrahi tadavi 
ile iyileştirilebilir. Ancak öncelikle tam tanı kon
muş olması, yani tüm sistemlerin malformasyon 
açısından gözden geçirilmiş ve varolan malfor
masyonlarm tedavideki öncelik sırasının doğru sap
tanmış olması çok önemlidir. Örneğin yaşamı tehdit 
eden bir kardiyak malformasyon varlığında ya da 
renal fonksiyonları ileri derecede bozulmuş bir has
tada öncelikle bu durumları düzeltmeye çalışmak 
ve trakeoözefagial fistül gibi bir malformasyonun 
onarımını ertelemek daha uygun olacaktır. Sunulan 
olgulardan üçüncüsünde hastanın kaybedilmesi, 
kardiyak malformasyonun ortaya konmaması ve 
tıbbi destek sağlanmadan cerrahi girişim yapılmış 
olmasına bağlanmıştır. Oysa ilk müdahale sırasın
da yalnızca kolostomi açılıp trakeoözefagial mal
formasyonun operatif düzeltilmesi geciktirilebilir
di. 

Tablo 3. TE, AR ve R-L malibrmasyonlarmm varlığında birlikte diğer malformasyonlarm bulunma 
oranları (Barnes & Smith). 

V AR C Re R-L 
TE - > %23 %10 %15 %10 %7 

V C TE Re R-L 
AR > %36 %9 %7 %31 %5 

V AR C TE Re 
R-L > %27 %3 %19 %3 %54 
V : Vertebral AR : Anorektal C : Kardiyovasküler 
TE : Trakeoözefagial Re : Renal R-L : Radial-Ekstremite 
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