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Ozet

VACTERL sendromu tanist almis olan dért olgu sunuldu.
Bir veya daha fazla dogumsal ialforimasyonu olan yenidogan-
larda, eslik eden malformasyou bulunma riski yiiksek olan
diger sistemlere yénelik arastirma yapmamn  klinik  onemi
literatiir bilgisi 15181 altinda tartisildl.

Anahtar Kelimeler: VACTERL Sendromu

T Klin Pediatri 1997, 6:132-138

Anorektal, vertébral ve ekstremite malfor-
masyonlarmin rastlantisal olmayan birlikteligim ilk
olarak 1968 yilinda Say ve Gerald bildirmiglerdir
(1). Say ve ark. tarafindan 1971 yilinda yeni bir dis-
morfogenetik sendrom olarak tanimlanan bu birlik-
teligi, 1972 yilinda Quan ve Smith 'VATER
Birlikteligi' olarak adlandirmistir (2,3). Bu orijinal
akronim (V) vertébral, (A) anal, (TE) trakeodzefa-
gial ve (R) radial-renal malformasyonlar igin
tanimlanmistir. Balci ve ark. 1973 yilinda, eslik
eden radius dis1 ekstremite (limb) (L) ve kardiyak
(C) malformasyonlart da dahil ederek akronimi
'VACTERL' olarak genisletmislerdir (4). 1974
yilinda Temtamy ve Miller birlikteligi kesin bir
tanimlamaya gotiirerek 'VATER Sendromu' olarak
adlandirirken, 1993 yilinda Wang ve ark. hidrose-
falinin (H) de eslik ettigi olgular tanimlayarak
'"VACTERL-H Sendromu’ olarak nite-
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Summary

Four cases of the VACTERL syndrome were reported.
Clinical importance ofinvestigations 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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lendirmislerdir (5,6).

Aralik 1993 - Mart 1996 tarihleri arasinda kli-
nigimizde, anorektal ve/veya trakeodzefagial mal-
formasyonlarm ¢ogunlukta oldugu toplam 47 tane,
cerrahi girisim gerektiren dogumsal malformasyon-
lu yenidogan tedavi edildi. Bunlardan dort tanesine
(%8.5) VACTERL sendromu tanist kondu.

Bu yazida VACTERL sendromlu dort olgu
sunuldu ve dogumsal malformasyonlu yenidogan-
larm klinik degerlendirmesi literatiir bilgisi 15181
altinda tartigildi. Sunulan olgularin &zellikleri
Tablo 1 'de gosterilmistir.

Olgularin Sunumu
Olgu 1

Bir giinliik erkek bebek makatinin kapali
olmas1 nedeniyle getirildi. Yirmi yasindaki annenin
ilk gebeliginden miadinda, spontan vajinal yolla
dogdugu, anne ile baba arasinda akrabalik olmadigi
ve ailede benzer hastalik bulunmadigir 6grenildi.
Prenatal Oykiisiinde Ozellik yoktu. Viicut agirlig
3100 gr, ates 36.2 °C (aksiller), nabiz 136/dk olarak
Olgiillen hastanin genel durumu orta, ekstremite
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Tablo 1. Sunulan olgularin 6zellikleri.

Hngm (IIJNTIL. ve Ark

No Yas Cins VA Dogum Aile Riskli Basvuru Saptanan
(giin) (gr) zamani oykiisii gebelik nedeni malformasyon

1 1 E 3100 Miadinda yok yok makatin intermedier AR M
kapali TOF + OA
olmasi UP darlik

2 7 K 3200 Miadinda yok yok emerken Anal atrezi +
morarma, RV fistiil
kusma TOF + OA

UV darlik
Sakral agenezis

3 1 E 2800 Miadinda yok yok makatin Yiiksek ARM
kapali TOF + OA
olmasi Kardiyak?

Renal?

4 1 E 3150 Miadinda yok var * makatin Algak ARM
kapali TOF + OA
olmasi, Sag renal agenezis
ayakta Sol UP darlik

sekil Hemivertebra
bozuklugu Pes ekinovarus

* Ovulasyon indiiksiyonu i¢in hormon tedavisi.
TOF + OA : trakeodzefagial fistiil + 6zcfagus atrezisi
RV : Rektovezikal

A RM : Anorektal malformasyon

UP : Ureteropelvik UV : Ureterovezikal

ucglart siyanotik, solunumu sikintili ve agzindan
kopiik geliyordu. Akciger ve kalp sesleri dogaldi.
Karinda distansiyon vardi ve anal atrezi saptandi.
Nazogastrik sondanin mideye kadar ilerletile-
memesi lizerine, az miktarda opak madde verilerek
¢ekilen direk grafide 6zefagus atrezisi ve genis bir
hava sivi seviyesi saptandi (Sekil 1). invertogram-
da ise intermedier tip anorektal malformasyon sap-
tandi.

Tam kan sayimi, tam idrar tetkiki, kan
biyokimya degerleri normal bulundu. Gerekli
hazirliklar yapildiktan sonra ayni giin opere edile-
rek trakeadzefagial fistiil baglanmasi ve primer
Ozefagial anastomoz yapildi. Ayni seansta sigmoid
kolostomi agildi. Postoperatif izlemi sirasinda her-
hangi bir komplikasyonla karsilagilmayan hastanin
yaptlan ileri tetkikinde, intravendz piyelografi
(IVP) de sag bobrekte orta derecede pelvik ektaziye
neden olan tlireteropelvik darlik saptand: (Sekil 2).
Fistiil acisindan ¢ekilen sistoliretrogafisi normal
olan hastada, kardiyovaskiiler ve iskelet sistemle-
rine ait malformasyon saptanmadi. Postoperatif
22. giin, normal fizik inceleme bulgulariyla ve

kolostomili olarak taburcu edildi. Taburcu olduktan

3 ay sonra cekilen Ozefagus pasaj graflSi normal
olarak degerlendirilirken, IVP de sad boébrekteki

T Kliu ,/Pedicitr 1997, 6

Sekil 1. Birinci olguya ait direkt grafi; 6zefagus atrezisi ve

genis hava sivi seviyesi.
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Sekil 2. Birinci olguya ait IVP; sag bobrekte orta derecede
pelvik ektaziye neden olan iireteropelvik darlik.

pelvik ektazinin devam ettigi ancak kaliksiyel sis-
temlerin bozulmadig1 saptandi. Hasta 6 aylik
oldugunda yeniden yatirildi ve posterosagittal
anorektoplasti operasyonu uygulandi. Bundan dort
hafta sonra da kolostomis1 kapatildi. Yinelenen iVP
de onceki bulgular saptandi ve izleminc karar ve-
rildi.

Olgu 2

Yedi giinlik kiz bebek emerken morarma ve
kusma yakinmalar1 getirildi. Yirmiiki yagindaki
annenin ikinci gebeliginden miadinda, spontan
vajinal yolla, 3500 gr agirliginda dogdugu, ailenin
birinci ¢ocugunun 2.5 yasinda kiz ve saglikli
oldugu, anne ile baba arasinda akrabalik olmadig1
ve ailede benzer hastalik bulunmadigi 6grenildi.
Prenatal Oykiisiinde ozellik yoktu. Viicut agirligt
3200 gr, ates 36.1°C (aksiller), nabiz 144/dk olarak
Olciilen hastanin genel durumu orta, siyanotik,
solunumu sikintili idi. Akciger sesleri kabalasmis,
kalp sesleri dogaldi ve ifiirim yoktu. Karin
incelemesi normal olan hastanin anal atrezisi ve
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rektovajinal fistiili vardi. Hastanin sekresyonlan
aspirc edildi, solunumu rahatlatildi, damar yolu
acildi ve nazal oksijen verildi. Siyanozu diizelen
hastaya nazogastrik sonda takilmaya c¢alisildi.
Sondanin mideye ge¢memesi iizerine ¢ekilen opak
grafidc 6zefagus atrezisi saptandi. Hasta ertesi giin
operasyona alindi ve trakeodzcfagial fistiil baglan-
mas1 ve primer 0zefagial anastomoz yapildi. Ayni
seansta transvers kolostomi acgildi. Postoperatif
dénemde yapilan ileri tetkikinde, IVP de sagda
daha belirgin olmak iizere bilateral pelvikaliksiyel
sistemlerde ve iireterlerde orta derecede ektaziye
neden olan iireterovezikal (UV) darlik oldugu, sis-
tografide ise mesanenin normal oldugu, fistiil veya
refli olmadigi ancak sakral agenezis bulundugu
saptand1 (Sekil 3).

Kardiyak malformasyon saptanmadi. Posto-
peratif 16. giin, kolostomili olarak taburcu edildi.
Hasta 6 aylik oldugunda cekilen kontrol IVP de
pelvikaliksiyel ektazinin artmis oldugu saptandi ve

Sekil 3. ikinci olguya ait sistografi; normal mesane ve sakral
agenezis.

T Klin Pediatri 1997, 6
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hastaya bilateral iirctcroncosistostomi operasyonu
uygulandi. Hasla yine kolostomili olarak, bir ay
sonra kontrol 6nerisiyle taburcu edildi. Ancak hasta
kontrole gelmedi ve adres degisikligi nedeniyle
hastaya ulagilamadi.

Olgu 3

Bir giinliik erkek bebek makatinin kapali
olmas1 nedeniyle getirildi. Otuzii¢ yasindaki annenin
t¢lincii gebeliginden, miadinda, sezaryen ile 2800
gr agirliginda dogdugu, ailenin birinci ¢ocugunun
10 yasinda erkek, ikinci gocugunun 7 yasinda kiz
oldugu ve saglikli olduklari, anne ile baba arasinda
akrabalik olmadigi, ailede benzer hastalik bulun-
madig1 ve prenatal ddnemde annenin antihipcrtan-
sif tedavi gordigii oOgrenildi. Fizik incelemede
genel durumu orta, siyanotik, viicut agirligir 2600
gr, ates 36.6°C (aksiller), nabiz 128/dk, solunum
60/dk olarak 6l¢iildii. Akciger sesleri normaldi, 2.-
3. dereceden sistolik diiirimii vardi. Karinda dis-
tansiyon ve anal alrezi saptandi. Nazogastrik sonda
ile yapilan incelemede mideye girilemedi ve ¢eki-

Stkil 4. Ugiincii olguya ait direkt grafi; 6zefagus atrezisi.
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len opak grafide 6zefagus atrezisi (Sekil 4), inver-
togramda yiksek tip anorektal malformasyon sap-
tandi. Ayn1 giin 6pere edilen hastada proksimal ve
distal Ozofagial ucglar arasindaki uzaklik primer
anastomoz i¢in uygun degildi, trakeal fistiil bag-
land1 ve gastrostomi agildi. Ayni seansta sigmoid
kolostomi de agildi. Postoperatif erken dénemde
spontan solunumu yeterli olmadigi i¢in mekanik
ventilasyon destegi verilen hastanin genel durumu
gittikce bozuldu. Devam eden siyanozu ve tfiirimii
nedeniyle agir kardiyak malformasyonunun ola-
bilecegi diisiiniilen hasta postoperatif birinci giin
kaybedildi.

Olgu 4

Makatinin kapali olmasi, karin sisligi, emerken
morarma ve sag ayaginda sekil bozuklugu yakin-
malar1 ile getirilen bir giinliikk erkek bebegin ovu-
lasyon indiiksiyonu i¢in tedavi gordiiglini ifade
eden 29 yasindaki annenin, saglikli birinci
cocugundan 9 yil sonraki ikinci gebeliginden,
miadinda, normal vajinal yolla, 3 100 gr agirliginda
dogdugu ogrenildi. Fizik incelemesinde genel
durum orta, dudaklar ve ekstremiteler siyanotik,
solunum 60/dk ve interkostal ¢ekilmeleri vardi.
Akciger sesleri kabalasmis, kalp sesleri dogal,
nabiz 144/dk ritmik, karin distandii idi. Anal atrezi
ve sag ayakta pes ekinovarus deformitesi vardi.
Sekresyonlari aspire edildikten ve nazal oksijen ile
solunumu rahatlatildiktan sonra nazogastrik sonda
takilmaya c¢alisildiginda mideye  girilemedi.
Nazogastrik sondadan az miktarda opak madde
verildikten sonra c¢ekilen direk grafide O6zefagus
atrezisi, T-10 seviyesinde hemivertebra anomalisi,
artmis mide gazi, dilate barsak anslan ve genis bir
hava sivi seviyesi saptandi (Sekil 5), Tam kan
sayimi ve kan elektrolitleri normal, tam idrar
incelemesinde idrar dansitesi diisiik, iire ve krea-
tinin degerleri yiiksek bulundu. Invertogramda
algak tip anorektal malformasyon, karin ultrasono-
grafisindc dilate barsak anslan, sagda renal
agenezis ve solda pelvikaliksiyel ektazi ve renal
parankimde incelme, IVP de soldaki tek bobrekte
treteropelvik darliga bagli hidronefroz saptandi.
Ayni1 giin opere edilen hastaya anoplasti yapildi, sol
hidronefrotik bobrege perkutan nefrostomi kateteri
kondu, genel durumu iyi olmadig1 i¢in gastrostomi
acildi, torakotomi yapilmadi. Perkutan nefros-
tomiye karsin renal fonksiyonlarinda diizelme sap-

135



Kilsin (IUNH.I. ve Ark

Sekil 5. Dordiincii olguya ait direkt grafi; 6zefagus atrezisi, T-
10 diizeyinde hemivertebra anomalisi, artmis mide gazi, dilate
barsak anslar1 ve genis bir hava sivi seviyesi.

tanamayan hastaya peritoneal dializ uygulandi ve
tire ve kreatinm degerleri normale dondiirildi.
Ancak postoperatif 8. giin genel durumu bozulan ve
sepsise giren hasta, postoperatif 10. giin kaybedildi.

Tartisma

Bir ycnidoganin VACTERL sendromu tanisi
almast i¢in akronimde anilan major malformasyon-

VACTERI. SENDROMU (DORT OLGU NEDENIYLE)

larin timiiniin bulunmasi zorunlu degildir; en az ig¢
malformasyonun bulunmasi tani i¢in yeterlidir (7).
Major bulgular ve goriilme sikliklari, Weawcr ve
ark.'ma gore, Tablo 2'de gosterilmistir (8).

VACTERL sendromundaki malformasyonlarm
embriyolojik gelisimini ortaya koyabilmek igin
yapilan ¢alismalar degisik teorilerle sonug¢lanmis
ve heniiz tam bir agiklik saglanamamis olmakla bir-
likte, tiim arastirmacilar bu malformasyonlarm
embriyonik hayatin erken donemlerinde ve ayni
zamanlarda olustugu goriisiinde birlesmektedirler
(9). Barnes ve Smith bu malformasyonlarm ¢ogu-
nun septasyon duraklamasi seklinde olduguna
dikkat c¢ekerek, timiini ortak bir noktada Dbir-
lestirmeye ¢alismis ve 'mezodermal farklilasmada
bozukluk' seklinde ifade etmislerdir (10). Cozzi ve
ark. mezodermdeki bu displastik degisiklikleri
'maturasyonel disotonomi', Atwell ve Beard ise
'segmentasyon bozuklugu' olarak nitelendirmisler-
dir (11,12).

Epidemiyolojik ve teratolojik bir ¢ok faktoriin
incelendigi kontrollii bir arastirmada etiyolojide rol
oynayabilecek epidemiyolojik bir faktér saptana-
mamakla birlikte, gebeligin erken doneminde
karsilasildiginda teratojenik etkiye sahip olabilecek
baz1 ilaglarin, fiziksel stresin ve diisiik tehdidinin,
malformasyonlu bebeklerin annelerinde, kontrol
grubuna gore daha fazla oldugu bildirilmistir (13).
Benzer sekilde gebeligin erken doneminde oral
kontraseptif kullaniminin etkili olabildigini belirten
baska yayinlar da vardir (4, 14, 15).

VACTERL etiyolojisindc
izerinde en ¢ok calisilmis olan etmen 'genetik fak-
tor' olmasina karsin birbiri ile ¢eligebilen ve
spekiilatif olmaktan Oteye gidemeyen agiklamalar
rapor edilmistir (16,17). Auchterlone ve White
genetik bir gecis paterni ortaya koyamamakla bir-

sendromunun

Tablo 2. Sunulan olgularda bulunan major malformasyonlar ve literatiirde belirtilen goriilme oranlan;

(Weaver et al).

Sunulan olgular

Goriilme orani

Malformasyonlar 1 2 3 4 (%)
Vertebral + - + 60.4
Anorektal - * + - 55.9
Kardiak ? 73.2
Trakeoozefagial - + + 59.6
Renal " ? + 73.9
Ekstremite + 44.2
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likte, 30 yaslarindaki aralarinda akrabalik olmayan
saglikli anne-babamn. saglikli birinci g¢ocuklarin-
dan sonra dogan ikinci ve {i¢lincii g¢ocuklarinda
VACTERL scndromu tanimlamiglardir (18). Staey
ve ark. bir literatiir aragtirmasinda izole malfor-
masyonlarda poligcnik bir genetik gecis paterni
saptarken, multiple malformasyonlu yenidoganlar-
da daha c¢ok kromozom kiriklar1 saptamislardir
(19). Szendrey ve ark. ise genetik yatkinligi olan
annelerin bazi epidcmiyolojik faktdrlerden etkilen-
mesi
stirmislerdir (13). Bu konudaki son g¢alismalardan
birinde Wang ve ark. VACTERL-H tanist almis
olan hastalarda X kromozomuna bagli genetik
gecis paterni tanimlamislardir (6).

sonucu malformasyonlarm olustugunu ileri

Son zamanlarda {izerinde g¢alisilan, ancak
ortaya konamamis anneden
transpasental yolla gegerek embriyo igin toksik etki
yaptigi diisiiniilen bazi1 faktor yada faktorlerden de
s0z edilmektedir (20-22).

VACTERL scndromu etiyolojisi heniiz agik-
lanamamis olmakla birlikte, tanist gii¢ olmayan
ancak, sdzkonusu malformasyonlardan herhangi
birinin varligi halinde digerleri i¢in dikkatli bir
klinik ve laboratuvar caligmasinin, tedaviden daha
once diisiiniilmesi gereken bir sendromdur. Bu hasta-
lar siklikla ekstremite, anorektal veya trakeodzefa-
gial malformasyonlar nedeniyle farkedilir ve has-
taneye yatirilirlar (23). Bu malformasyonlardan
birinin varligi halinde digerlerinin goriilme oran-
lari, Barnes ve Smith'c gore, Tablo 3'de gosteril-
mistir (10). Sunulan olgularin tamaminda anorektal
malformasyonlar hastalarin  basvuru nedenidir.
Ekstremite ve anorektal malformasyonlarm ¢ogu
inspeksiyon ile belirlenebilir ve direk grafilerle
gosterilebilir.  Anorektal = malformasyonlardaki

heniiz olan ve
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liriner ve intcstinal sistemler arasindaki fistiiller ve
trakeoozefagial malformasyonlar ise radyoopak
maddelerle ¢ekilen direk grafilerle kolayca gosteri-
lebilir. Rcnal, vertcbral ve kardiyovaskiiler malfor-
masyonlar ise genellikle ilgili sistemlere 6zgii tani
aygitlar1 ile ortaya konulurlar. Vertebral malfor-
masyonlar fizik inceleme bulgusu olmasa bile,
genellikle ilk degerlendirme sirasinda ¢ekilen
grafilerde farkedilirler. Ultrasonografi veya VP ile
liriner sisteme ait malformasyonlar ortaya konula-
bilir, ancak bazi hastalarda renal fonksiyonlarin
degerlendirmesinde kan ve idrar biokimyasma ek
olarak renal statik ve dinamik sintigrafilere
gereksinim  duyulabilir. Kardiyovaskiiler sisteme
ait malformasyonlar ise EK G, telekardiyografi ve
ekokardiyografik inceleme ile tanimlanabilirler.

Multiple major dogumsal malformasyonlu
yenidoganlarm prognozu, uygun medikal tedavi
desteginde iken zamaninda ve uygun cerrahi tadavi
ile iyilestirilebilir. Ancak oncelikle tam tan1 kon-
mus olmasi, yani tim sistemlerin malformasyon
agisindan godzden gegirilmis ve varolan malfor-
masyonlarm tedavideki 6ncelik sirasinin dogru sap-
tanmis olmasi ¢ok 6nemlidir. Ornegin yasami tehdit
eden bir kardiyak malformasyon varliginda ya da
renal fonksiyonlar: ileri derecede bozulmus bir has-
tada oOncelikle bu durumlar1 diizeltmeye g¢aligsmak
ve trakeodzefagial fistiil gibi bir malformasyonun
onarimini ertelemek daha uygun olacaktir. Sunulan
olgulardan {i¢iinciisiinde hastanin kaybedilmesi,
kardiyak malformasyonun ortaya konmamasi ve
tibbi destek saglanmadan cerrahi girisim yapilmis
olmasina baglanmistir. Oysa ilk miidahale sirasin-
da yalnizca kolostomi agilip trakeodzefagial mal-
formasyonun operatif diizeltilmesi geciktirilebilir-
di.

Tablo 3. TE, AR ve R-L malibrmasyonlarmm varliginda birlikte diger malformasyonlarm bulunma

oranlar1 (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

\% AR C TE Re
R-L > %27 %3 %19 %3 %54
V : Vertebral AR : Anorektal C : Kardiyovaskiiler

TE : Trakeoozefagial Re : Renal

T Klin .1 Pedicar 1997,6

R-L : Radial-Ekstremite
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