
Bak›rköy T›p Dergisi, Cilt 4, Say› 3, 2008 / Medical Journal of Bak›rköy, Volume 4, Number 3, 2008126

Olgu Sunumlar› / Case Reports

VACTERL Birlikteli¤inin Radyolojik
Bulgular›: Olgu Sunumu 
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ÖZET
VACTERL birlikteli¤inin radyolojik bulgular›: Olgu sunumu
VACTERL; Vertebra, renal, kardiovasküler, trakeoözofajial, radius anomalileri ve anorektal atrezinin sporadik olarak beraber bulunabilece¤i
bulgular toplulu¤una verilen isimdir, etyolojisi kesin olarak bilinmemektedir. Biz bu olgu bildirimiyle, radyolojik olarak VACTERL tan›s› ve
ay›r›c› tan›s›n› irdeleyece¤iz
Anahtar kelimeler: VACTERL, anomali, sendrom

ABSTRACT
Radiologic findings of VACTERL association: case report
Vertebral, renal, cardiovascular, trachea-esophageal, radial bone anomalies and anorectal atresia is known as VACTERL. It has no known
common etiology. By this case report we aim to discuss the diagnosis and the differential diagnosis of the VACTERL association radiologically.
Key words: VACTERL, anomaly, syndrome
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G‹R‹fi

VACTERL; Vertebra, renal, kardiovasküler, trakeoözo-
fajial, radius anomalileri ve anorektal atrezinin spo-

radik olarak beraber bulunabilece¤i bulgular toplulu¤u-
na verilen isimdir (1-4). Sendrom olarak nitelendirilmez,
çünkü etyolojisi kesin olarak bilinmemektedir (3). Bugün
için VACTERL tan›s›n› koyabilmemiz için en az üç anoma-
linin varl›¤› gerekmektedir (1). Birçok nadir görülen has-
tal›kla kar›flabilir (3). Biz bu olgu bildirimiyle, radyolojik
olarak VACTERL tan›s› ve ay›r›c› tan›s›n› irdeleyece¤iz.

OLGU SUNUMU

On befl yafl›nda k›z çocu¤u primer amenore nedeniy-
le kad›n do¤um klini¤ine baflvurmufl ve burada yap›lan
muayene ve tetkikler s›ras›nda ultrasonografi (US) ile
uterus izlenemeyince alt bat›n manyetik rezonans gö-
rüntüleme (MRG) incelemesi yap›lmak üzere klini¤imize

gönderilmiflti. Anamnezde annenin do¤umu ikiz yapt›¤›-
n›, k›zlar›ndan birinin sa¤l›kl› oldu¤unu normal âdet gör-
dü¤ünü, di¤er k›z›n›n ise do¤umunda yar›k damak-du-
dak ve sa¤ kolunda gözle görülen flekilsel bozukluk ol-
du¤unu, bunlardan dolay› ameliyat oldu¤unu ve hiç âdet
görmedi¤ini belirtti. Hastan›n boy k›sal›¤›, âdet göreme-
me, s›rt ve boyun a¤r›lar› yak›nmalar› vard›. Yap›lan bi-
yokimyasal incelemeleri fizyolojik s›n›rlar içerisinde idi.
Kan TSH, FSH, LH, prolaktin ve östradiol seviyeleri normal
idi. Tam idrar tahlili fizyolojik s›n›rlar içerisinde idi. Hasta
yar›k damak ve dudak nedeniyle do¤umdan sonra ame-
liyat olmufl, sonraki yafllarda sa¤ el ve önkoldan 4 kez
ameliyat olmufltu. Hastan›n geliflimi yafl›tlar›na göre geri
görünümdeydi. ‹kizinin gelifliminde herhangi bir sorun
yaflanmad›¤›, geliflimi normal s›n›rlar içerisinde devam
etti¤i ö¤renildi. ‹kizine yönelik yap›lan radyolojik incele-
melerde patolojik bir bulguya rastlanmad›. Anne ile ba-
ba aras›nda herhangi bir akrabal›k ba¤› bulunmamakta-
d›r. Aile öyküsünde herhangi bir anomalili do¤um ol-
mad›¤› belirtilmifltir. Anne gebeli¤inde herhangi bir ilaç
kullanmam›flt›r. Hastaya çekilen servikal AP ve lateral
radyogramda 6. ve 7. servikal vertebralar hariç di¤erle-
rinde eklem aral›klar› izlenemedi, vertebra gövdeleri bir-
birleriyle birleflmifl görünümde, vertebralar birbirlerin-
den ay›rt edilememekteydi (blok vertebra görünümü),
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spinöz ç›k›nt›lar›n say›s› 5 idi. Atlantoaksiyel eklem seçi-
lemiyordu (Resim 1). Sa¤ dirsek, önkol AP ve el PA rad-
yogramlar›nda hastan›n özellikle humerus distalde, ulna
ile olan eklemi deforme, sa¤ ulnar kemik deforme ve ru-
dimenter görünümdeydi, radius, el bilek kemikleri, 1.
metakarp ve 1. proksimal ve distal falanks izlenmedi
(Resim 2,4). Hastaya çekilen PA akci¤er radyogram›nda S
fleklinde rotoskolyoz saptand› ve T1 ve T2 vertebra dü-
zeylerinde atipik yerleflimli vertebra görünümü (hemi

vertebra) izlendi (Resim 3). Hastaya yap›lan US inceleme-
de bilateral böbrekler normal yerleflim yerinde izlenme-
di, hastan›n tek böbre¤i mesane sol superiolateral kena-
r›nda kompansatuar hipertrofik olarak izlendi. Hastan›n
uterusu izlenmedi (Resim 4).

Hastaya olas› kardiyolojik anomaliyi saptamak için
yap›lan ekokardiografi normal s›n›rlar içerisinde de¤er-

Resim 1: Lateral servikal vertebra radyogram›. 6. ve 7. ver-
tebralar hariç di¤erlerinde eklem aral›klar› izlenmiyor, ver-
tebra korpuslar› birbirleriyle birleflmifl görünümde, verteb-
ralar birbirlerinden ay›rt edilememektedir (blok vertebra
görünümü), spinöz ç›k›nt›lar›n say›s› 5’tir.

Resim 2: Sa¤ dirsek, önkol AP ve el PA radyogramlar›nda
hastan›n özellikle humerus distalde ulna ile olan eklemi de-
forme, sa¤ ulnar kemik deforme ve rudimenter görünümde,
radius, el bilek kemikleri, 1. metakarp ve 1. proksimal ve
distal falanks izlenmemekte.

Resim 3: Akci¤er PA radyogram›. S seklinde rotoskolyoz ve
T1 ve T2 vertebra düzeylerinde atipik yerleflimli vertebra
(hemi vertebra) görünümü izlenmekte

Resim 4: Sa¤ kol, dirsek ve önkol AP radyogram›
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lendirilmifl olup, herhangi bir patolojik bulguya rast-
lanmad›. Hastan›n do¤umdan itibaren ameliyatlar› d›fl›n-
da herhangi bir flekilde hastaneye yat›fl öyküsü olmad›-
¤›, akci¤er sorunu yaflamad›¤› ö¤renildi. Hastaya çekilen
alt bat›n MRG'de, pelvis içinde orta hatta 95x70x65 mm
boyutlar›nda pelvik böbrek ile uyumlu görünüm izlendi.
Böbre¤in parenkim kal›nl›¤› 2 cm olup sinyal intensitesi
normal görüldü. Uterus ve vajen proksimal kesimi izlen-
medi (agenezi ?). Sa¤ over iliak kemik düzeyinde pelvis
içerisinde izlenmekte olup, çok say›da foliküller içermek-
teydi. Sol over inguinal kanaldan cilt alt›na do¤ru pubik
ya¤›n alt›nda izlendi ve çok say›da folikül içermekteydi
(Resim 5,6,7).

TARTIfiMA

Vertebral, anorektal ve ekstremite anomalilerinin
birlikteli¤i ilk kez 1968 y›l›nda Say ve Gerald taraf›ndan
bildirilmifl ve daha sonra da yeni bir sendrom olarak ta-
n›mlanm›flt›r (1). Bu birliktelik, Quan ve Smith taraf›ndan
1972 y›l›nda (V) vertebral, (A) anal, (TE) trakeoözofajeal
ve (R) radial-renal anomalilerin ilk harflerinden oluflan
“VATER birlikteli¤i” olarak adland›r›lm›flt›r (1,4). Balc ve
arkadafllar› 1973 y›l›nda, bu duruma ekstremite (L) ve
kardiyak (C) anomalilerini de dahil ederek tan›m› “VAC-
TERL birlikteli¤i” olarak geniflletmifllerdir. VACTERL birlik-
teli¤i vertebra anomalisi, anal atrezi, kardiyak anomali,
trakeoözofajial fistül, özofajial atrezi, renal ve ekstremi-
te anomalilerini içerir. Bunlar›n d›fl›nda kosta anomalisi,
tek umbilikal arter, larenjeal stenoz, kulak anomalisi,
büyük fontanel ve genital anomali bulunabilir (1). Ayr›-
ca duodenal atrezinin de iliflkili olabilece¤i bildirilmifltir
(5). Tan› için ana oluflum bulgular›ndan en az üçünün ol-
mas› gerekir (1,2). Bizim olgumuzda ekstremite anoma-
lisi olarak do¤ufltan radius, el bilek kemikleri, birinci me-
takarp ve birinci proksimal ve distal falanks yoklu¤unun
olmas›, ulnar kemi¤in deforme olmas›, humerusla yapt›-
¤› eklemin deforme olmas›, vertebra anomalisi olarak T1
ve T2 vertebra düzeyinde atipik yerleflimli vertebran›n
(hemi vertebra) olmas› ve servikal düzeyde blok verteb-

Resim 5: US incelemede overler anatomik lokalizayonlar›n-
da izlenmemekte ve proksimal vajina izlenmemekte.

Resim 6: Koronal Fast STIR MRG. Pelvik orta hatta, mesane
sol üst d›fl komflulu¤unda tek böbrek izlenmekte

Resim 7: Sagital T2 MRG. Hastada uterus izlenmedi, vajen
proksimal kesimi de izlenmedi
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ra olmas›, ürogenital anomali olarak böbre¤inin tek ve
ektopik yerleflimli olmas›, vajinal proksimal kesiminin
ve uterusun tamam›yla olmamas› bizi VACTERL tan›s›na
yönlendirmifltir. Weaver ve arkadafllar› VACTERL birlikte-
li¤i olan 46 hastada vertebral anomalileri %60.4, anorek-
tal anomalileri %55.9, kardiyak anomalileri %73.2, trake-
oözofajial anomalileri %59.6, renal anomalileri %73.9,
ekstremite anomalilerini %44.2 oran›nda saptam›fllard›r
(1,6); bizim hastam›zda trakeoözofajial, anorektal ve
kardiyak anomali saptamad›k. Weaver ve arkadafllar›n›n
üst ekstremitede tan›mlad›klar› bulgular›n, özellikle bi-
zim olgumuzda da görüldü¤ü gibi, radial aplazinin
ekstremite anomalisi olarak çok görüldü¤ü belirtilmifltir.
Weaver ve arkadafllar›n›n bildirdikleri 46 hastan›n hep-
sinde bizim olgumuzda da gördü¤ümüz radial aplazi ve
baflparmak anomalisi vard› (6). VACTERL birlikteli¤indeki
anomalilerin embriyonik hayat›n erken dönemlerinde
ve ayn› zamanda olufltu¤u düflünülmektedir. Bu anoma-
lilerin ço¤unun septasyon duraklamas› fleklinde oldu¤u
ileri sürülmüfl ve “mezodermal farkl›laflmada bozukluk”
fleklinde tan›mlanm›flt›r. Etyolojide rol oynayabilecek
epidemiyolojik bir etken saptanamam›fl; bununla birlik-
te, gebeli¤in erken dönemlerinde teratojen olabilecek
baz› ilaçlar›n, fiziksel stresin ve düflük tehdidinin, ano-
malili bebeklerin annelerinde ve diyabetik annelerde
daha fazla oldu¤u görülmüfltür. Gebeli¤in erken dönem-
lerinde oral kontraseptif kullan›m›n›n etkili olabilece¤i
de bildirilmifltir. Farelerle yap›lan deneylerde, adriamisin
verilen farelerde de görüldü¤ü bildirilmifltir (1,2). Bizim
olgumuzda annenin gebelik öyküsünde herhangi bir
anormallik veya anneye ait sistemik bir hastal›k sapta-
mad›k. Botto ve arkadafllar›n›n 2295 bebek aras›nda 286
tanesinde 3 veya daha fazla VACTERL anomalisi içeren
bebe¤e yönelik yapt›¤› çal›flmada 11 olguda yar›k el
(cleft hand), polidaktili gibi pre ve post aksiyal anomali-
ler saptanm›flt›r (7). Bizim olgumuzda ek olarak bu gibi
anomaliler saptamad›k. Sendrom birlikte görülen ve öz-
gün, ortak etyolojiye sahip bir grup anomaliyi tan›mlar.
Bu terim, tan›n›n koyulmufl oldu¤u ve kal›tsal yap›s› bi-
linen hastal›k gruplar› için kullan›l›r. Bunun aksine asosi-
yasyon (birliktelik), etyolojinin belirlenemedi¤i, bir veya
daha fazla say›daki anomalinin birlikte, yaln›z bafl›na ol-
duklar›ndan daha fazla s›kl›kta, rastgele olmayan bir fle-
kilde görülmesidir. Birliktelikler bir tan› de¤ilse de bile-

flenlerinden bir veya daha fazlas›n›n fark›na var›lmas›,
di¤erlerinin de araflt›r›lmas›n› sa¤lad›¤›ndan önemlidir
(3). Birçok sendrom ve birliktelik VACTERL ile kar›flabil-
mektedir. Feingold sendromunda da özofajial atrezi,
vertebral anomaliler, anal atrezi, böbrekler ve kostalara
ait yap›sal bozukluklar görülebilir, VACTERL’in aksine
otozomal dominant geçifl göstermektedir ve ek olarak
mikrosefali, fasyal dismorfizm, ö¤renmede güçlük gibi
özellikler içermektedir. CHARGE (C=kolobom, H=kalp
anomalileri, A= koanal atrezi, R= retardation of growth
(büyüme gerili¤i), G=genital anomaliler, E=kulak anoma-
liler) birlikteli¤inde e¤er kolobom ve koanal atrezi bile-
senleri yoksa VACTERL’den ay›rmak zordur. VACTERL’in
genetik geçifli seyrek iken özellikle hidrosefali ile birlik-
te görülen VACTERL-H tipinin X’e ba¤l› resesif geçifl özel-
li¤inde oldu¤u bilinmektedir. Bundan dolay› X’e ba¤l›
Fanconi anemisi gibi kromozomal k›r›kl›¤a yatk›n du-
rumlardan ay›r›c› tan›s› yap›lmal›d›r. Radial kemik yoklu-
¤unda VACTERL ile ay›r›c› tan›s›n› yapmak zordur. Tow-
nes Brocks sendromu otozomal dominant geçifl özelli-
¤inde, d›fl kulak anomalileri, periaksiyel polidaktili, im-
perfore anüs ve böbrek yap›s›nda bozukluklar gösterir,
özofajial atrezi ve vertebral tutulumu yoktur, kalp ano-
malileri ise seyrektir. Pallister-Hall sendromu otozomal
dominant geçifllidir, VACTERL ile ayr›m›n› yapmak zor
olabilir, ama hipotalamik hamartoman›n ve nörolojik
bulgular›n varl›¤›yla ayr›m yap›labilir. 22q11 delesyonu
da özofajial atrezi, kalp ve böbrek yap› bozukluklar› gös-
termesi nedeniyle VACTERL ile kar›flabilir, fakat anal at-
rezinin olmay›fl›, vertebral ve kosta anomalilerin yoklu-
¤uyla ay›r›m yap›labilir (2). Bizim olgumuzda aile öyküsü
yoktu, o aç›dan Feingold sendromu, CHARGE birlikteli¤i,
VACTERL-H tipi, Fanconi anemisi, Townes Brocks sendro-
mu, Pallister-Hall sendromu gibi sendromlarla ay›r›c› ta-
n›s›n› çok rahat yapabildik. Olgumuzun kendi yafl›tlar›y-
la birlikte ö¤renim görmekte oldu¤u, s›n›f›na göre bafla-
r›l› bir ö¤renci olarak de¤erlendirildi¤i bilinmektedir. Fas-
yal dismorfizm, mikrosefali, koanal atrezi, kalp anomali-
si, büyüme gerili¤i, imperfore anüs, periaksiyel polidak-
tili gibi bulgular olgumuzda bulunmuyordu.

Olgumuza ay›r›c› tan›da di¤er olas›l›klar› d›fllayarak,
ekstremite anomalisi, vertebra anomalisi, renal anomali
ve genital anomali olmas› nedeniyle VACTERL tan›s› koy-
duk.
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