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OZET

VACTERL asosiasyonu; vertebral, anorektal, kardiyak, trakeodzafagial, renal ve ekstremite anomalilerinden en az Uc
tanesinin birarada oldugu 1/10000-1/40000 siklikta saptanan bir Klinik durumdur. Spesifik bir etiyoloji tanimlanmamistir ve
tani Klinik bulgulara dayanir. Bu makalede, VACTERL asosiyasyonu gézden gegirimis ve yineleyen trakeodzofagial fistll ve
havayolu hiperreaktivitesi olan 18 aylik erkek olgunun sunumu ile klinik bulgular ve komplikasyonlarin izlemi vurgulanmigtir.

Anahtar Soézciikler: Trakeodzafagial fistll, VACTERL asosiyasyonu

ABSTRACT

VACTERL association is a clinical condition, detected at a frequency of 1/10000-1/40000, in which at least three of
vertebral, anorectal, cardiac, tracheoesophageal, renal and extremity anomalies coexist. No specific etiology has been
described and the diagnosis is based upon clinical findings. In this article, the VACTERL association was reviewed and
follow up of clinical findings and complications were presented by reporting an 18-month-old male with recurrence of

tracheoesophageal fistula and hyperreactive airway disease.
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GIiRIS

VACTERL asosiyasyonu; vertebral, anorektal, kardiyak, trakeo-
Ozafagial, renal ve ekstremite anomalilerinin bir arada goéraldtgu
nadir bir klinik durumdur. Tanisi bu bulgulardan en az 3 tanesinin
bir arada gértimesiyle dogumdan sonra konur. Sikigi 1/10000-
1/40000 canlt dogum olarak bildirilmistir. Etiyolojisi kesin olarak
belirenmemistir. Toksikolojik bir etken saptanmamistir, az sayi-
daki olguda genetik anormallikler saptanmis ancak ailevi gegis
gosterilememistir (1,2). Bu anomalilerin birlikteligi istatistiksel
olarak rastlantisallktan uzak olmasi nedeniyle “asosiyasyon”
olarak adlandirilir. Sundugumuz bu olgu tekrarlayan bronkopné-
moni nedeniyle klinigimize basvuran, VACTERL asosiyasyonu
oldugunu saptadigimiz ve yenidogan déneminde trakeodzofa-
gial fistiil (TOF) nedeni ile opere edilmis ancak izleminde komp-
likasyon olarak refistulizasyon gelismis bir hastadir.

OLGU

Onsekiz aylik erkek hasta tekrarlayan bronkopndmoni ataklari
ile bagvurdu. Yirmiiki yasindaki annenin 1.gebeliginden 1.yasa-
yan olarak 40 haftalik 3460 gr dogdugu, trakedzofagial fistll ve
anal atrezi nedeniyle opere oldugu, 50 gun yenidodan yogun
bakimda kaldigi ve 25 giin entube izlendigi &grenildi. Hastanin
daha 6nce ¢ok defa bronkopndmoni gecirdigi, ilk nebul teda-
visini 9 aylikken aldigi 6grenildi. Anne baba arasinda akrabalik
yoktu. Fizik muayenede bilateral kaba sekretuar ral ve ronkUsu
vardi, diger sistem muayeneleri normaldi. Laboratuvarda beyaz
kire: 9210/mm?, hemoglobin: 10.5 g/dL trombosit: 426000/
mm?®di. Karaciger ve bdébrek fonksiyon testleri normal bulundu.
Yineleyen bronkopndmoni nedeniyle bakilan imminglobulin
dUzeyleri yasina gére normal sinirlar icerisindeydi (IgA: 35 mg/
dL, IgM: 92 mg/dL, 1gG:686 mg/dL). Ter testi 38 mmol/It Cl
olarak saptandi. TOF ve anal atrezi birlikteligi nedeni ile eslik
edebilecek anomalileri incelemek acisindan cekilen vertebra
grafilerinde L3-4 dlzeyinde vertebra korpuslarinda flzyon go-
rald (Sekil 1). Ekokardiyografik incelemede atriyal septal defekt
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ve persistan sol superior vena kava (PSSVC) saptandi. Uriner
sistemin ultrasonografik incelemesi normal olarak degerlendiril-
di. Hastaya akut ddénemde bronkodilator, sistemik steroid uygu-
landi. Klinik takibinde inhale steroid ve montelukast ile taburcu
edildi. Bir ay sonra kontrole gelen hastanin akciger bulgularinin
tekrarladigi goruldu. Hasta ileri tetkik ve tedavi amaciyla servisi-
mize yatinldi. Trakeadzafagial fistll nedeniyle operasyon dykusu
olmasi nedeniyle refistllizasyon acisindan bronkoskopi yapil-
masina karar verildi. Bronkoskobide trakea girisinden yaklasik
4 cm kadar ileride fistll anastomoz posu ve icinde orifis izlendi.
Ozofagustan verilen metilen mavisinin trakeaya gectigi gérildi
(Sekil 2,3). Distal havayolunda ek bulgu yoktu. Bunun Uzerine
hastaya nazogastrik tUp takilarak oral beslenmesi kesildi. Hasta
fistll onarmi yapilmak tUzere gocuk cerrahisi klinigine devredildi.
Operasyon sonrasinda kontrole gelen hastanin fizik muayene
bulgularinin dizeldigi gértldt. Su an hava yolu hiperaktivasyo-
nuna yonelik profilaktik tedavi alan hastanin takibinde tekrarla-
yan atagi olmadi.

TARTISMA

VATER asosiyasyonu ilk olarak 1970’lerin basinda istatistiksel
olarak sik birliktelik gosteren vertebral defektler, anal atrezi, tra-
keobdzafagial fistll ve/veya atrezi ve radial displazilerin bir btd-

Sekil 1: L3-4 Vertabra korpuslarinda flzyon.
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nU olarak tanimlandi (3,4). Bu ilk tanimlamadan kisa sure sonra,
VACTERL tanisinin, vertebral malformasyonlara ek olarak vas-
kiler anomallileri (tek umblikal arter gibi), kardiyak malformas-
yonlari ve tek bagina radyal deformitelere ek olarak ekstremite
ve parmak defektlerini de icermesi onerildi (5,6). Daha sonra
yapilan galismalarda kardiyak ve renal anomalilerin goreceli ola-
rak daha seyrek gortldugu izlenmis, fakat bu komponentler tani
kriterleri arasindan c¢ikartimamistir (7-9). Halen hastaligin tanisi
ile ilgili bir fikir birligi bulunmamasina karsin VACTERL kompo-
nentlerinden en az 3 tanesinin bulunmasi aranmaktadir.

Vertebra segmentasyon anomalileri, fizyon anomalileri ve sayi-
sal bozukluklari olgularin % 60-80’inde gdrulebilmektedir. Ver-
tebral malformasyonlar bazen agir formlarda olup major cerrahi
operasyonlar gerektirebilmekte iken kimi hastalarda daha hafif

Sekil 2: Fistll anastamoz posu ve orifis.

Sekil 3: Metilen mavisinin 6zafagustan trakeaya gegisi.
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formda olmaktadir. Anorektal malformasyonlarla birlikte goru-
lebilen displastik sakral vertebranin VACTERL tanisinda yeri ise
hentiz net degildir (10). Bizim hastamizda direkt grafi ile saptan-
mis L3-4 arasinda vertebral korpuslarda fuzyon saptandi.

imperfore anlis/anal atrezi hastalarn yaklagsik %55-90’inda go-
rblmektedir (2,7-9). Total anal atrezi dogumda rutin anomali mu-
ayenesi sirasinda saptanirken yUksek yerlesimli atrezi ya da hafif
bulgulu anomaliler daha ge¢ saptanmaktadir. Cerrahi miidahale
ile tedavi edilebilen bu durum ilerleyen dénemlerde anal darlik
ya da inkontinans gibi durumlara komplike olabilmektedir. Bizim
hastamizin postnatal dénemde fark edilen anal atrezi nedeniyle
opere oldugu 6grenildi.

Hastalarin yaklasik olarak %40-80’inde saptanan kardiyak
malformasyonlarin gortime sikiigi tani koyan merkezin 6zelli-
gine goére degismektedir. Kardiyak hastaligin erken dénemde
mortalitaye neden olmasi kimi hastalarin taninmamasina neden
olabilir (9,12,13). Diger yandan baz yazarlar minor kardiyak
anomalilerin asosiyasyonun bir pargasi olarak yorumlanmamasi
gerektigini 6ne surerler. Olgumuzda ekokardiyolojik inceleme
sonrasi atriyal septal defekt ve PSSVC saptandi.

VACTERL olgularinda %50-80 oraninda trekdzofagial fistul sub-
tiplerinin ¢esitleri goruldr (2). Klinik durumun agirhigina goére has-
talarin tani yaslarn degisebilmektedir. TOF olgularin birgogunda
yasamin ileri dénemlerinde de komplikasyonlara neden olur.
Bunlardan ilki ve en énemlisi bizim olgumuzda da izledigimiz
fistUl rekUrrensi ve reaktif havayolu hastaliklaridir. Bu hastalarda
gastrodzafagial reflinin de gelisebilecedi bilinmektedir.

VACTERL asosiyasyonu bulunan hastalarin yaklasik %25’inde
genitoUriner anomaliler gorulebilmekte, fakat bu anomaliler daha
az belirgin dizeyde olmaktadir (1,11). Renal anomalilerde renal
ageneziden at nall bébrege kadar uzanan genis bir spektrum
bulunmaktadir (11). Renal anomaliler, diger anomalilere oranla
gbzden kagabilmekte ve Kklinik olarak deneyimli bir radyolog
tarafindan deg@erlendirmeyi gerekmektedir. Bizim olgumuzun
Uriner sistem ultrasonografi incelemesinde renal malformasyo-
na rastlanmamistir.

Extremite malformasyonlar da hastalarin %40-50’sinde goru-
lebilmektedir. Ozellikle radyal anomaliler, basparmagin aplazisi/
hipoplazisi VACTERL ile iliskilendiriimekle birlikte, polidaktili ve
pek ¢ok alt ekstremite malformasyonu da VACTERL ile iliskilen-
dirilmistir (1,12).

Cerrahi teknik ve post-operatif bakim kosullarinin iyilesmesi se-
bebiyle VACTERL asosiyasyonunun progozu her gecen gun iyi-
ye gitmektedir. Fakat, optimal cerrahi teknik ve bakim varliginda
bile hastalarda bizim olgumuzda oldugu gibi komplikasyonlar
gérulebilmekte, bunlar tani konulamadig takdirde hastalar icin
ciddi morbidite ve mortalite nedeni olabilmektedir. Asosiyasyo-
nun her bir komponenti kendi icerisinde ¢esitli komplikasyonlara
neden olabilir. Bunlar, trakedzofagial fistdltin tekrarlamasi, anal
obstriksiyon ya da inkontinans, skolyoz, vezikolreteral refl(,
hidronefroz, bdbrek yetmezligi ve extremitelerde fonksiyon kay-
bi olarak oldukga yaygin bir spekturumdadir (1,14).
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Hastalarda mental-motor retardasyon gdzlenmemektedir, hatta
bdyle bir durumda klinisyen VACTERL tanisindan uzaklagmall,
alternatif tanilara yonlenmelidir (1,14).

VACTERL asosiyasyonunun gelisim nedeni bilinmemektedir. Bu
nedenle gelisimi engellenemez. Ancak hastaliga ait bulgularin
taninmasi énem tasir. Bu sayede eslik edebilen klinik bulgularin
taranmasi ve tedavisi, komplikasyonlarin takibi ve sonugta mor-
bidite ve mortalitenin engellenmesi mumkun olmaktadir.

KAYNAKLAR

1. Solomon BD. VACTERL/VATER Association. Orphanet Journal of
Rare Diseases 2011; 6:56.

2. La Placa S, Giuffre M, Gangemi A, Di Noto S, Matina F, Nociforo
F, et al. Esophageal atresia in newborns: A wide spectrum from
the isolated forms to a full VACTERL phenotype? Italian Journal of
Pediatrics 2013; 39:45.

3. Dane B, Kayaoglu Z, Dane C, Aksoy F. VACTERL-H Syndrome:
First trimester diagnosis. J Turkish German Gynecol Assoc 2012;
12:4:266-9.

4. Quan L, Smith DW. The VATER association: Vertebral defects, anal
atresia, tracheoesophageal fistula with esophageal atresia, radial
dysplasia. In: Bergsma D (ed). The Clinical Delineation of Birth
Defects. Vol: XIl. G.I. Tract Including Liver and Pancreas. Baltimore:
Williams and Wilkins, 1972:75-8.

5. Quan L, Smith DW. The VATER association. Vertebral defects,
Anal atresia, T-E fistula with esophageal atresia, Radial and Renal
dysplasia: A spectrum of associated defects. J Pediatr 1973;
82:104-7.

6. Temtamy SA, Miler JD. Extending the scope of the VATER
association: Definition of the VATER syndrome. J Pediatr 1974;
85:345-9.

7. Nora AH, Nora JJ. A syndrome of multiple congenital anomalies
associated with teratogenic exposure. Arch Environ Health 1975;
30:17-21.

8. Kallén K, Mastroiacovo P, Castilla EE, Robert E, Kallén B. VATER
non-random association of congenital malformations: Study based
on data from four malformation registers. Am J Med Genet 2001;
101:26-32.

9. Botto LD, Khoury MJ, Mastroiacovo P, Castilla EE, Moore CA,
Skjaerven R, et al. The spectrum of congenital anomalies of the
VATER association an international study. Am J Med Genet 1997;
71:8-15.

10. Rittler M, Paz JE, Castilla EE. VACTERL association, epidemiologic
definition and delineation. Am J Med Genet 1996;63:529-36.

11. Solomon BD, Raam MS, Pineda-Alvarez DE. Analysis of genitou-
rinary anomalies in patients with VACTERL (Vertebral anomalies,
anal atresia, cardiac malformations, tracheo-esophageal fistula,
renal anomalies, Limb abnormalities) Association. Congenit Anom
(Kyoto) 2011; 51:87-91.

12. Lawhon SM, MacEwen GD, Bunnell WP. Orthopaedic aspects of
the VATER association. J Bone Joint Surg Am 1986;68:424-9.

13. Weaver DD, Mapstone CL, Yu PL. The VATER association. Analysis
of 46 patients. Am J Dis Child 1986;140:225-9.

14. Solomon BD, Pineda-Alvarez DE, Raam MS, Bous SM, Keaton
AA, Vélez JI, et al. Analysis of component findings in 79 patients
diagnosed with VACTERL association. Am J Med Genet A 2010;
152A:2236-44.




<<
  /ASCII85EncodePages false
  /AllowTransparency false
  /AutoPositionEPSFiles true
  /AutoRotatePages /None
  /Binding /Left
  /CalGrayProfile (Dot Gain 20%)
  /CalRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CalCMYKProfile (U.S. Web Coated \050SWOP\051 v2)
  /sRGBProfile (sRGB IEC61966-2.1)
  /CannotEmbedFontPolicy /Error
  /CompatibilityLevel 1.4
  /CompressObjects /Tags
  /CompressPages true
  /ConvertImagesToIndexed true
  /PassThroughJPEGImages true
  /CreateJobTicket false
  /DefaultRenderingIntent /Default
  /DetectBlends true
  /DetectCurves 0.0000
  /ColorConversionStrategy /CMYK
  /DoThumbnails false
  /EmbedAllFonts true
  /EmbedOpenType false
  /ParseICCProfilesInComments true
  /EmbedJobOptions true
  /DSCReportingLevel 0
  /EmitDSCWarnings false
  /EndPage -1
  /ImageMemory 1048576
  /LockDistillerParams false
  /MaxSubsetPct 100
  /Optimize true
  /OPM 1
  /ParseDSCComments true
  /ParseDSCCommentsForDocInfo true
  /PreserveCopyPage true
  /PreserveDICMYKValues true
  /PreserveEPSInfo true
  /PreserveFlatness true
  /PreserveHalftoneInfo false
  /PreserveOPIComments true
  /PreserveOverprintSettings true
  /StartPage 1
  /SubsetFonts true
  /TransferFunctionInfo /Apply
  /UCRandBGInfo /Preserve
  /UsePrologue false
  /ColorSettingsFile ()
  /AlwaysEmbed [ true
  ]
  /NeverEmbed [ true
  ]
  /AntiAliasColorImages false
  /CropColorImages true
  /ColorImageMinResolution 300
  /ColorImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleColorImages true
  /ColorImageDownsampleType /Bicubic
  /ColorImageResolution 300
  /ColorImageDepth -1
  /ColorImageMinDownsampleDepth 1
  /ColorImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeColorImages true
  /ColorImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterColorImages true
  /ColorImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /ColorACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /ColorImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000ColorACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000ColorImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasGrayImages false
  /CropGrayImages true
  /GrayImageMinResolution 300
  /GrayImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleGrayImages true
  /GrayImageDownsampleType /Bicubic
  /GrayImageResolution 300
  /GrayImageDepth -1
  /GrayImageMinDownsampleDepth 2
  /GrayImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeGrayImages true
  /GrayImageFilter /DCTEncode
  /AutoFilterGrayImages true
  /GrayImageAutoFilterStrategy /JPEG
  /GrayACSImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /GrayImageDict <<
    /QFactor 0.15
    /HSamples [1 1 1 1] /VSamples [1 1 1 1]
  >>
  /JPEG2000GrayACSImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /JPEG2000GrayImageDict <<
    /TileWidth 256
    /TileHeight 256
    /Quality 30
  >>
  /AntiAliasMonoImages false
  /CropMonoImages true
  /MonoImageMinResolution 1200
  /MonoImageMinResolutionPolicy /OK
  /DownsampleMonoImages true
  /MonoImageDownsampleType /Bicubic
  /MonoImageResolution 1200
  /MonoImageDepth -1
  /MonoImageDownsampleThreshold 1.50000
  /EncodeMonoImages true
  /MonoImageFilter /CCITTFaxEncode
  /MonoImageDict <<
    /K -1
  >>
  /AllowPSXObjects false
  /CheckCompliance [
    /None
  ]
  /PDFX1aCheck false
  /PDFX3Check false
  /PDFXCompliantPDFOnly false
  /PDFXNoTrimBoxError true
  /PDFXTrimBoxToMediaBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXSetBleedBoxToMediaBox true
  /PDFXBleedBoxToTrimBoxOffset [
    0.00000
    0.00000
    0.00000
    0.00000
  ]
  /PDFXOutputIntentProfile ()
  /PDFXOutputConditionIdentifier ()
  /PDFXOutputCondition ()
  /PDFXRegistryName ()
  /PDFXTrapped /False

  /CreateJDFFile false
  /Description <<

    /BGR <>
    /CHS <FEFF4f7f75288fd94e9b8bbe5b9a521b5efa7684002000410064006f006200650020005000440046002065876863900275284e8e9ad88d2891cf76845370524d53705237300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c676562535f00521b5efa768400200050004400460020658768633002>
    /CHT <FEFF4f7f752890194e9b8a2d7f6e5efa7acb7684002000410064006f006200650020005000440046002065874ef69069752865bc9ad854c18cea76845370524d5370523786557406300260a853ef4ee54f7f75280020004100630072006f0062006100740020548c002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee553ca66f49ad87248672c4f86958b555f5df25efa7acb76840020005000440046002065874ef63002>
    /CZE <>
    /DAN <>
    /DEU <>
    /ESP <>
    /ETI <>
    /FRA <>
    /GRE <>

    /HRV (Za stvaranje Adobe PDF dokumenata najpogodnijih za visokokvalitetni ispis prije tiskanja koristite ove postavke.  Stvoreni PDF dokumenti mogu se otvoriti Acrobat i Adobe Reader 5.0 i kasnijim verzijama.)
    /HUN <>
    /ITA <>
    /JPN <FEFF9ad854c18cea306a30d730ea30d730ec30b951fa529b7528002000410064006f0062006500200050004400460020658766f8306e4f5c6210306b4f7f75283057307e305930023053306e8a2d5b9a30674f5c62103055308c305f0020005000440046002030d530a130a430eb306f3001004100630072006f0062006100740020304a30883073002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e003000204ee5964d3067958b304f30533068304c3067304d307e305930023053306e8a2d5b9a306b306f30d530a930f330c8306e57cb30818fbc307f304c5fc59808306730593002>
    /KOR <FEFFc7740020c124c815c7440020c0acc6a9d558c5ec0020ace0d488c9c80020c2dcd5d80020c778c1c4c5d00020ac00c7a50020c801d569d55c002000410064006f0062006500200050004400460020bb38c11cb97c0020c791c131d569b2c8b2e4002e0020c774b807ac8c0020c791c131b41c00200050004400460020bb38c11cb2940020004100630072006f0062006100740020bc0f002000410064006f00620065002000520065006100640065007200200035002e00300020c774c0c1c5d0c11c0020c5f40020c2180020c788c2b5b2c8b2e4002e>
    /LTH <>
    /LVI <>
    /NLD (Gebruik deze instellingen om Adobe PDF-documenten te maken die zijn geoptimaliseerd voor prepress-afdrukken van hoge kwaliteit. De gemaakte PDF-documenten kunnen worden geopend met Acrobat en Adobe Reader 5.0 en hoger.)
    /NOR <>
    /POL <>
    /PTB <>
    /RUM <>
    /RUS <>
    /SKY <>
    /SLV <>
    /SUO <>
    /SVE <>
    /TUR <>
    /UKR <>
    /ENU (Use these settings to create Adobe PDF documents best suited for high-quality prepress printing.  Created PDF documents can be opened with Acrobat and Adobe Reader 5.0 and later.)
  >>
  /Namespace [
    (Adobe)
    (Common)
    (1.0)
  ]
  /OtherNamespaces [
    <<
      /AsReaderSpreads false
      /CropImagesToFrames true
      /ErrorControl /WarnAndContinue
      /FlattenerIgnoreSpreadOverrides false
      /IncludeGuidesGrids false
      /IncludeNonPrinting false
      /IncludeSlug false
      /Namespace [
        (Adobe)
        (InDesign)
        (4.0)
      ]
      /OmitPlacedBitmaps false
      /OmitPlacedEPS false
      /OmitPlacedPDF false
      /SimulateOverprint /Legacy
    >>
    <<
      /AddBleedMarks false
      /AddColorBars false
      /AddCropMarks false
      /AddPageInfo false
      /AddRegMarks false
      /ConvertColors /ConvertToCMYK
      /DestinationProfileName ()
      /DestinationProfileSelector /DocumentCMYK
      /Downsample16BitImages true
      /FlattenerPreset <<
        /PresetSelector /MediumResolution
      >>
      /FormElements false
      /GenerateStructure false
      /IncludeBookmarks false
      /IncludeHyperlinks false
      /IncludeInteractive false
      /IncludeLayers false
      /IncludeProfiles false
      /MultimediaHandling /UseObjectSettings
      /Namespace [
        (Adobe)
        (CreativeSuite)
        (2.0)
      ]
      /PDFXOutputIntentProfileSelector /DocumentCMYK
      /PreserveEditing true
      /UntaggedCMYKHandling /LeaveUntagged
      /UntaggedRGBHandling /UseDocumentProfile
      /UseDocumentBleed false
    >>
  ]
>> setdistillerparams
<<
  /HWResolution [2400 2400]
  /PageSize [612.000 792.000]
>> setpagedevice


