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KOSTA ANOMALiSi iLE BiRLiKTE V ACTERL KOMPLEKSi 
Vacterl complex with rib anomalies 
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Ozet: VACTERL kompleksi nedeni bilinmeyen 
vertebral, anorektal, trake-ozefageal, renal, kar
diak ve ekstremite anomalilerinden u9 ya da daha 
fazlasmm bir arada bulunmastdtr. Bu kompleks 
spesifik bir sendrom olarak tanzmlanmamt§ttr ve 
komponentleri de degi;kendir. Bu makalede VAC
TERL kompleksi ile beraber kosta anomalisi olan 
bir vaka sunularak ilgili literatur gozden ge9iril
mi;tir. 

Anahtar Kelimeler: Kosta , Multipl anomali 

V ACTERL kompleksi nedeni bilinmeyen verteb
ral, anorektal, trake-<Jzefageal,renal,kardiak ve eks
tremite anomalilerinden i.i~ ya da daha fazlasmm 
bir arada bulunmas1dtr ve yakla~1k olarak 10.000 
eanh dogumda 1.6 oranmda g<Jriilen bir~ok mal
formasyonlardan en stk g<Jriilenidir( 1, 2 ). Vakala
nn ~ogu sporadiktir, aneak nadiren familyal g~i~ 
bildirilmi~tir. Bu makalede ano-kutanoz fistiille 
beraber anal atrezi, vertebral ve renal anomali, n<J
ral tiip defekti , hidrosefali ve kosta anomalisi olan 
V ACTERL kompleksi tams1 konulan vaka ilgin~ 
olmas1 nedeniyle sunulmu~tur. 

VAKA TAKDiMi 

D<Jrt saatlik k1z hasta, s1rtmda kitle ve ayaklanm 
oynatamama yakmmas1yla Ereiyes Oniversitesi 
Gevher Nesibe Hastanesi yenidogan servisine yati
nldi. Oykiisiinden, 23 ya~mdaki annenin ii~iineii 
gebeliginden miadmda, SSK hastanesinde, span
tan vaginal yolla dogdugu, dogar dogmaz agladi
gi, erken membran riiptiiriiniin olmadigi ve an
nede gebelik siiresinee hipertansiyon bulundugu, 
ailenin 2. ~oeugunun bir ayhk iken b<Jbrek anoma-
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Summary: The VACTERL complex is a non-ran
dom combination of three or more vertebral, 
anorectal, trakeo-oesophageal, renal, cardiac 
and limb anomalies of unknown etiology. It 
has not been recognised as a specific syndrome 
and its components may be variable. In this artic
le, we described VACTERL complex with a rib 
anomaly and the related literature was reviewed. 
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lisinden ())diigii <Jgrenildi. 

Fizik ineelemesinde, ag1rhg1 3550 gr ( 50-90 p ), 
boyu 49 em ( 50-90 p), ba~ ~evresi 37 em (90 p) 
ve hipotermik idi. On fontanel 6x5 em ve normal
den bombe idi. Boyun k1sa, ag1z biiyiik, burun k<J
kii bastk, kulak dii§iik, yiiksek damak ve mikrog
natisi olup lumbal bOlgede 8x6 em ())~i.ilerinde, bir 
b<Jliimii inee saydam zarla kaph kese tespit edildi. 
Genital b())gede vajenle kom~ulugu olan anokuta
n<Jz fisti.il ile anal atrezisi, her iki ayakta pes eldno
varus deformitesi tespit edildi. Emme ve yakalama 
refleksi azalmi~, anal refleksi negatif , hipotonik, 
paraplejik , alt ekstremitede moro refleksi eevabt 
ahnm1yordu. Laboratuvar ineelemesinde, idrar 
tetkiki normal, Hb: 19.7 gr I dl , Het % 63, be
yaz kiire 11.000 lmm3, periferik kan yaymasmda 
lenfositler baskm , toksik graniilasyonu pozitif, 
trombositleri yeterli idi. Kan ~ekeri 84 mg I dl, 
kan tire azotu 25 mg I dl, kan kreatini 0.2 mg I dl, 
serum sodyumu 140 mEq IL, potasyumu 6.3 mEq 
I L, klor 104 mEq I L, total protein 5.6 gr I dl, 
albumin 2.3 gr I dl, total bilirubin 15.1 mg I dl , 
direkt bilirubin 1.1 mg I dl, kalsiyum 11 mg I dl 
idi. Akeiger grafisinde sol 3. 4. ve 5. kostalarda 
~atalla~ma, iki y<Jnlii lumbosakral grafide Th ll-
12'de orta hat kapanma defekti ile Ll-2 
vertebralarda fiizyon anomalisi vardt (Resim 1). 
Kranial komputerize tomografide 3. ve 4. ventriki.il 
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normal ve lateral ventriki.iller ozellikle posterior 
horn'lar dilate izlendi (Resim 2). 

Hastada meningomyelosel, anal atrezi ile anokuta
noz fisti.il , vertebral anomali, renal anomali ve 
kosta anomalisinin olmast nedeniyle VACTERL 
kompleksi tamst konuldu. U\(i.inci.i giin opere edil
di, Post-operatif klonik tarzda konvulsiyonu olan 
ve antikonvulzan tedaviyle konvulziyonlan kontrol 
altma ahnan hastamn yara yerinde serohemorajik 
vastfta akmttst oldu, genel durumu kotiile~ti ve 
klinik olarak sepsis dii~iini.ilerek sefalosporin ile 
aminoglikozit tedavisi ba~landt. Daha sonra takibi
nin 10. giini.inde kan ki.iltiiri.inde pseudomonas ae
ruginosa iiredi, hematemezi oldu, protrombin za
mam 40", parsiyel tromboplastin zamam 80" ve 
periferik yaymada trombositopenisi oldugu i\(in 
dissemine intravaskiiler kuagulasyon olarak yo
rumlanarak taze kan verildi. Hasta yatt~mm 11. 
gi.iniinde kardiopulmoner arrest ile eksitus oldu. 
Hastada postmortem kan ve BOS kiiltiiri.inde pseu
domonas aeruginosa iiredi, BOS orneginde ~eker 
38 mg I dl, protein 260 mg I dl ve bol polimorf nii
veli lokositler goriildi.i. Bobreklerin postmortem 
mikroskopik incelemesinde bilateral Potter tip 2a 
multikistik Mbrek bulundugu anla~tldt (Resim 3). 

Resim L Posterio-anterior akcigcr graftsmdc sol i.i'<i.incli, 
dordlincli ve be~inci kostalarda 9atalla~ma, Thl1-12'de 
orta hat kapanma defekti, Ll-2 vertebra korpuslannda 
flizyon anomalisi izlenmektedir 
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Resim 2. Kranial komputcrize tomografidc lateral 
ventrikiillerin oksipital hornunda daha fazla olmak ii zere 
bclirgin dilatasyon izlcnmektedir 

' ~ 

J 
'~(~)<" 

Resim 3. Os ttc korteksin yer aldtgt bobrck dokusunda 
normal yaptmn ortadan kalkttgt, glomerullerin imma
tlir ve az saytda oldugu, tliplerin ileri derecede geni§le
digi, korteks ve medullamn baz1lan kahn fibrotik duvarh 
'<ok say1da kist tarafmdan i§gal edildigi gbrlilmektedir 
(H-E, x40). 
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TARTI$MA 

V ACTERL veya VATER kompleksi ilk vakalan 
1968 yllmda Say, Gerald ve ark. tarafmdan tamm
lanmt§tlr ( 3 , 4 ) . Original vakada polidaktili, 
imperforate anus ve vertebral anomali varken 
sonraki ytllarda gortilen malformasyonlann ba§ 
harfleri almarak VATER ve V ACTERL olarak ta
nmmaya ba§lanmt§llr ( 2 ). Hastalarda vertebral 
anomaliler (V), anal atrezi (A), trake-ozcfageal fis
ttil (TE), radial ve renal anomaliler (R), ekstremite 
anomalileri (L) birlikte bulunmaktadtr. Bu komp
leks daha r;:ok beyaz kadmlarda gortilme egilimin
dedir. Anne ya§t ve iklimsel degi§iklikle ilgili 
olmadigi, vakalarm % 66'smm miadmda dogdu
gu ve % 46'smm degum agtrhgmm 2500 gramm 
iizerinde olup % 12'sinin olil dogdugu, en az % 
48'inin ilk yii ir;:inde oldiikleri bildirilmektedir( 2 ). 
Bizim vakamtz miadmda dogmu§tu ve normal
den btiytik vticut olr;:i.ileri gostermekteydi. 

V ACTERL kompleksi bazt kromozomal anomali
lerle birlikte olabilir ( 2 ), fakat vakalann btiyiik bir 
ktsmmda bilinen bir neden ortaya konulamamt§hr 
(1). Russell ve arkada§lart VATER kompleksini 
de ir;:eren r;:e§itli durumlarda mezodermal defektle
rin tizerinde durmu§lar ve bu grup bozukluklar ir;:in 
aksiyal mesodermal displazi terimini kullanmi§lar
drr ( 5 ). Nora ve Nora V ACTERL kompleksi ile 
annenin gebelikte embriyogenez esnasmda seks 
hormonlanm kullanmast arasmda ili§ki oldugu 
gorti§tindedirler ( 6) . Levin ve ark. gebelikte kur
§una maruz kalan annede, Ghidini ve ark. lovasta
tin kullanan annede ve Merlob ve ark. ise gebelik 
boyunca depresyonu nedeniyle dibenzepin tedavisi 
alan annenin r;:ocugunda V ACTERL veya VATER 
kompleksini tarif etmi§lerdir ( 7, 8, 9 ). Vakamtz
da ise herhangi bir etyolojik faktor 
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saptanamam t§hr. 

Hastalarda % 70 vertebral anomali, % 80 fisttilli.i 
veya fisttilsi.iz anal atrezi, % 50 en stk ventriktiler 
septal defekt (VSD) olan kardiak defektler, % 70 
trakeozefageal fisttil. % 53 renal anomali ve % 65 
radial anomali ile % 23 alt ekstrcmite defektleri 
olan ckstremite anomalilerinin Ur;: ya da daha fazla 
birlikteligi olarak gori.iliir (1). Khoury ve ark. 50 
vakahk seride % 36'smda vertebral anomali, % 
40'mda anal atrezi. % 80'inde kardiyovaskiiler ana
mali ( en stk VSD % 30 ), % 24'tinde trake-oze
fageal fisti.il % 82'sinde renal anomali (% 22'si re
nal kistik hastaltk ), % 68'inde ekstremite anomali
ler% 20'sinde diger defektleri (% 10 nora! ti.ip de
fekti) ir;:ermektedir ( 2 ). Vakamtzda Th12-Ll ile 
Ll-2 vertebra korpuslannda fi.izyon anomalisi, 
anokutanoz fisttille beraber anal atrezi, otopsi so
nucunda Potter tip 2a multikistik renal hastahk ve 
nora! ti.ip defekti ( meningomyelosel, hidroscfali ) 
tesbit edilmi§tir. Aynca bu bulgularla berabcr 
tir;:tincti, dordi.incii ve be§inci kostalarda r;:atalla§
ma vard1. tlaveten burun koki.intin bastk olmast, 
yi.iksek damak, mikrognati, dti§tik kulak, ktsa bo
yun, hipotonisite, konvulsiyon, geni§ fontanel gibi 
atipik ytiz gortini.imii Zellweger sendromu gibi pe
roksizomal bir bozuklugu dii§iindtirmekle birlikte 
vakamtzda detayh r;:ah§ma yaptlamadi, ancak 
V ACTERL kompleksi ile Zellweger sendromunun 
birlikte olabilecegi bilinmektedir (2 , 10). 

Sonur;: olarak; V ACTERL kompleksi ile beraber 
kostalarda r;:atalla§ma literattirde nadir rastlamlan 
bir durumdur. Kostalarda r;:atalla§ma, r;:ocuklarda 
nadir gori.iliir ve diger konjenital anomalilere e§
lik etmesi stk degildir. Bu makalede sol tir;:i.inci.i, 
dordiincii ve be§inci kostalarda r;:atalla§ma goste
ren VACTERL vakast sunulmu§tur. 
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