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OZET

VACTERL  asosiasyonu;  vertebral, anorektal, kardiyak,
trakeodzafagial, renal ve ekstremite anomalilerinden en az {i¢ tanesinin
bir arada gorildiigii klinik durumdur. 1/10000-1/40000 oraninda
saptanmigstir. Etiyolojisi spesifik olarak tanimlanmamistir ve tani klinik
bulgulara dayanarak konur. Biz bu makalede trakeoGzofagial fistiil,
Ozefagus atrezisi, anal atrezi ve sol bobrekte hidronefrozu olan klinik
olarak nadir gorillen VACTERL asosiasyonu tanisini koydugumuz
yenidogan olgusunu sunmak istedik..

Anahtar Kelimeler: Trakeodzafagial fistiil, 6zefagus atrezisi, anal
atrezi, hidronefroz, VACTERL asosiasyonu

ABSTRACT

VACTERL association; It is a clinical condition in which at least three
of the following vertebral, anorectal, cardiac, tracheoesophageal, renal
and extremity anomalies occur together. Its prevalence is reported as
1/10000-1/40000. Its etiology has not been specifically defined and the
diagnosis is made based on clinical findings. In this article, we wanted
to present a newborn case with tracheoesophageal fistula, esophageal
atresia, anal atresia and left kidney hydronephrosis, which we
diagnosed as VACTERL association, which is clinically rare.

Keywords: Tracheoesophageal fistula, esophageal atresia, anal atresia,
hydronephrosis, VACTERL association
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A Rare Case: VACTERL Association in a Newborn: Case Report

Giris

VACTERL asosiasyonu; vertebral,
anorektal, kardiyak, trakeodzafagial, renal
ve ekstremite anomalilerinin bir arada
goriildiigli ender klinik durumdur. Tanist
klinik olarak bu bulgulardan en az 3
tanesinin bir arada goriilmesiyle dogumdan
sonra konur. Siklik olarak 1/10000- 1/40000

oraninda canli dogumda  gorildiigi
bildirilmistir. ~ Etiyolojisi  net  olarak
belirlenmemistir. Az sayidaki olguda

genetik anormallikler saptanmis ancak
herediter gecis gosterilememistir (1,2). Bu
anomalilerin birlikteliginin nadir olmasi
nedeniyle asosiyasyon olarak isimlendirilir.
Sundugumuz bu olgu; yenidogan déneminde
trakeodzofagial fistiil, 6zefagus atrezisi, anal
atrezi, sol bobrekte hidronefrozu olup klinik
olarak VACTERL asosiyasyonu tanisini
koydugumuz hastadir.

Vaka Sunumu

38 hafta 4 giinliik erkek bebek, 29 yasinda
esi ile arasinda akrabali1 olmayan anneden
spinal sezaryen ile 3050 gr olarak dogdu.
Hastanin boyu 51 cm, bas g¢evresi 35 cm
olarak dlgiildii. Ikili, iclii testi ve ayrintili
ultrasonografisi normal idi. Dogumda
spontan solunumu olan hastanin kalp tepe
attm1 62/dk idi ve siyanotik goriinlimde
olmast nedeniyle hastaya pozitif basingl
ventilasyon uygulandi, takiben kalp tepe
atimi1 ve saturasyonu diizeldi.

Hastanin fizik muayenesinde 0&zefagus
atrezisi, trakeodzofagial fistiil ve anal
atrezisinin oldugu goriildii (Sekil 1).
Umblikal kordunda 2 arter,1 ven goriildii.
Hasta yenidogan yogun bakim {initesine
solunum sikintisi, Ozefagus atrezisi, anal
atrezi sebebiyle yatirildi. Cekilen direkt
grafisinde  0zofagusa verilen kontrast
maddenin mideye ge¢cmedigi gorildii,
batinda gaz goriildii (Sekil 2).

Ceranetal.

-

Sekil 2. Kontrast maddenin mideye gegmedigini
gosteren direkt grafi

Hastanin invertogram pozisyonunda cekilen
batin grafisinde yliksek yerlesimli anal atrezi
tespit edildi (Sekil 3). Bol sekresyonu olan
hasta Ozefagusa yerlestirilen beslenme
sondasiyla aspire edildi. Serbest oksijen ile
takip edildi. Hastanin yatisinda bakilan
driner sistem  ultrasonografisinde  sol
bobrekte evre 3 hidronefroz (pelvis
anteroposterior ¢ap 17 mm) oldugu goriildii.
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Sekil 3. Invertogram pozisyonunda ¢ekilen grafide
tespit edilen yiiksek yerlesimli anal atrezi

Vertebral, kardiyak, ekstremite anomalisi ve
sendromik yliz goriinimii yoktu. Hasta
postnatal 2. gilinlinde c¢ocuk cerrahisi
tarafindan opere edildi. Distal 6zefagus
ucunun trakeaya fistiile oldugu goriildi,
fistiil baglandi. Proksimal 6zefagus ve distal
Ozefagus ucu birbirine primer anastomoz
edildi. Sol alt kadranda sigmoid kolon
bulunarak sigmoid separe kolostomi agild1.
Hastadan genetik hastaliklart  agisindan
periferik kandan kromozom analizi istendi,
sonug takibi yapiliyor. Oral beslenebilen ve

stomadan gaita ¢ikist olan hasta taburcu
edildi.

Tartisma ve Sonug¢

VATER (vertebral defektler, anal atrezi,
0zofageal atrezili trakeodzafagial fistiil,
radial ve renal displazi) gibi yapisal
malformasyonlarin  rastgele bir arada
bulunmasi ilk olarak 1973 yilinda Quan L ve
Smith D tarafindan tanimlanmistir (3). Daha
sonra, kardiyak (C), ekstremite anomalisi
(L) ve tek umblikal arteri (S) dahil edilmis
ve  VACTERL/VACTERLS terimleri
Temtamy ve Miller tarafindan
tanimlanmistir (4). Halen hastaligin tanisi ile
ilgili bir fikir birligi bulunmamasina karsin
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VACTERL komponentlerinden en az 3
tanesinin olmas1 gerekmektedir. Olgumuzda
da  VACTERL iligkili anomalilerden
trakeo6zofagial fistiil, 6zefagus atrezisi, anal
atrezi ve sol renal hidronefroz mevcut idi.
Yiiksek klinik degiskenlik ve sporadik
olarak goriilmesi nedeniyle, VACTERL
iliskisinin etiyolojisi hala belirsizdir (1).
Trakeodzofageal fistiil (TOF) ve 6zofageal
atrezi (OA), trakea ve Ozafagusun
embriyolojik hayatta ayrilma siirecindeki
defekte bagl olarak ortaya ¢ikan konjenital
anomalilerdir. Goriilme oran1 2500-3000
canli dogumda 1°dir (5). Ozefagus atrezisi
tek bagsina goriilebilecegi gibi, olgularin
%50’sinden fazlasinda baska konjenital
anomaliler de eslik edebilir.
Trakeoozofageal fistiil/6zofageal atrezisi su
sekilde smiflandirilabilir: 1) tip A 6zofagus
atrezisi; 2) tip B trakea ile proksimal fistiil
baglantisi olan distal 6zofagus atrezisi; 3) tip
C trakea ile distal fistiil baglantis1 olan
proksimal 6zofagus atrezisi; 4) tip D cift
fistiil baglantis1 olan ara atrezi ve 5) tip E
atrezi olmaksizin izole fistiil (H tipi TOF
olarak da bilinir) (6). Hastamizda cerrahi
onarim uygulanan tip C TOF vardi. TOF ve
OA onarmmi; torakotomi veya torakoskopik
girisim  seklinde gergeklestirilebilir (7).
Hastamiza torakotomi islemi
gergeklestirildi.

Anal atrezi veya anal kanalin daralmasi ¢ok
yaygindir ve VACTERL kompleks iligkisi
olan hastalarin yaklasik %60'1inda goriiliir
(8). Pelvik yapilarin, i¢ fistiillerin ve distal
rektal  kesenin  goriintiilenmesi  i¢in
ultrasonografi iyi bir tam1 yontemidir. iligkili
genitoiiriner ve spinal anomaliler i¢in bir
tarama yOntemi olarak yaygin olarak
kullanilmaktadir (9). Anal atrezi i¢in erken
cerrahi miidahale gereklidir. Dogum sonrasi
anal atrezi tespit ettigimiz hastanin yapilan
ultrasonografisi normal idi. Invertogram
pozisyonunda cekilen direkt grafide yiiksek
yerlesimli anal atrezi tespit edilip hastaya
postnatal 2. giinde kolostomi agildi.
VACTERL birlikteligi olan hastalarin
yaklasik %50'sinde renal defektler goriiliir.
Hastalarin  yaklasik %35'inde  {irolojik
anormalliklerle iliskili olabilen tek gobek
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arteri gortlir (1). Konjenital bobrek
anomalileri arasinda renal agenezi, renal
disgenezi, konjenital PUJ (pelvik iireterik
birlesim) obstriiksiyonu, konjenital kistik
bobrek hastaligi, ¢apraz kaynagmis ektopik
bobrek, at nali bébrek vb. bulunabilir (10).
Hastamizda sol bobrekte hidronefroz
mevcut olup sol ireteropelvik darlik
acisindan takip edilmektedir.

VACTERL asosiasyonunun gelisme nedeni
heniiz net olarak bilinmemektedir. Bu
nedenle gelismesi engellenemez. Tip C
Ozefagus atrezisi olup beraberinde anal
atrezi olan VACTERL iligkili olgularda
erken tan1t ve tedavi, mortalite ve
morbiditenin azalmasi acisindan Onem
tasimaktadir

Tesekkiir
Yok

Finansal Kaynak
Yok

Cikar Catismasi

Bu calisma ile ilgili olarak yazarlarin ¢ikar
catismas1 potansiyeli olabilecek bilimsel ve
tibbi komite {iyeligi veya lyeleri ile iliskisi,
danmismanlik, bilirkisilik, herhangi bir
firmada ¢alisma durumu, hissedarlik ve
benzer durumlari yoktur.
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